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Mit Tafe l  I und H and 1 Text~bbi ldung.  
Im Jahre 1903 beriehtete v. H ippe l* )  bei der Tagung der Heidel- 
berger ophthalmologisehen Gesellsehaft iber 2 F~lle einer sehr seltenen 
Netzhauterkrankung, yon denen er den einen schon im Jahre 1895 
bei der gle~chen Gelegenheit vorgestellt hatte. In der Peripherie des 
Augenhintergrunds ieser Patienten wurden gelbweif3e bzw. gelbrote 
kuglige Tumoren festgestellt, zu denen je ein auf~erordenttich ver- 
dicktes Gef~ltpaar yon der Papille sieh erstreekte, v. H ippe l  hielt 
diese Knoten damals ffir ehroniseh-entzfindliche Infiltrationsherde, 
dutch Infektion yon der Blutbahn entstanden, und lies die MSglich- 
keit der chronisehen Netzhauttuberkulose often, da beide Patienten 
tuberkulSse Knochenprozesse fiberstanden hatten. Im Jahre 1905 
beriehtete Czermak*)  fiber den pathotogiseh-anatomischen B fund 
der beiden Augen eines ghnliehen Falles, und kam zu dem Sehlul3, 
da$ es sich bei diesen Tumoren um Angiomknoten mit tippiger Neu- 
bildung yon Gef~Ben, mithin um eehte, energiseh wuchernde Ge- 
schwfilste handelte. AIs v. H ippe l* )  im Jahre 1911 das eine Auge 
seines ersten Patienten anatomisch untersuchen konnte und bei dieser 
Gelegenheit anch die ihm fiberlassenen Prgparate des Czermaksehen 
Falles naehprfifte, stellte er sieh durehaus auf den Standpunkt dieses 
Autors. An der Hand dieser drei Augen und dreier anderer, fiber die 
Tr. Coll ins*) schon 1893 berichtet hatte in einer Arbeit, die bisher 
fibersehen worden war, gab er eine seharfurarissene Schilderung dieser 
Krankheit, tier Angiomatosis retinae. 
Indem er so sdne eigene frfihere Anschauung riehtigstellte, suehte 
er auch entgegengesetzte Auffassungen anderer Autoren zu entkra~ten, 
die sieh, aufmerksam gemacht dutch v. H ippe ls  erste VerSffent- 
*) Die mit *) bezeichneten Publikationen sind ira Literaturverzeiehnis bei 
Leber, Erkrankungen der Netzhaut, Graefe-Saemisch, II. Aufl. 1915, II. Bd., 
S. 1993 zu linden. 
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lichung, mit diesem Krankheitsbild besch~ftigt batten. So hatte 
v. Dzialowski*) diese kugligen Gebflde fiir varikSse aneurysmatische 
Bildungen, Leplat*), ebenso wie Fuchs*), der 1882 fiberhaupt den 
ersten hierher gehSrigen Fall verSffentlieht hatte, ffir ein arterio- 
venSses Aneurysma gehalten; Jacoby*)  meinte, daIt ffir die Ent- 
stehung der roten Gebilde H~morrhagien i Bet~'acht k~men, und 
G uz mann*) schwankte, ob es sich um einen Entartungsprozel3 oder 
eine gutartige Nenbildung der Netzhaut handelte; Griff ith*) hielt 
die Erkrankung fiir eine fibroplastische Chorioidealexsudation als
Folge einer 5~etzhautblutung i  den gul~eren Schiehten, die ihre Ur- 
saehe h~tte in der Metastase ines wenig virulenten Organismus in den 
Kapillaren. Alle diese ttypothesen waren hinfgllig auf Grund des 
fibereinstimmenden Befundes an seehs pathologiseh-anatomiseh unter- 
suchten Augen. 
Doeh sehon 2 Jahre spgter ~rde  die Frage fiber das Wesen dieser 
seltenen Erkrankung yon Meller*) wieder aufgerollt, der, ohne selbst 
fiber ein Prgparat zu verffigen, auf Grund des Literaturstudiums und 
eines kliniseh beobaehteten Falles, zu der ~berzeugung kam, daf~ die 
Gliawueherung in der :Netzhant dan Prim~re sei und die starke Gef~13- 
entwioklung lediglieh als Folge davon aufgefa{]t werden mfisse. Diese 
Anschauung deekte sieh mit derjenigen Goldziehers*), der 1899 in 
e~ner wenig beachteten Arbeit fiber den klinischen Befund des Czermak- 
schen Fatles beriehtet und ihn Ms einen interstitiellen ~¥ucherungs- 
prozef~ der Netzhaut auf angeborener Grundlage gedeutet hatte. )[hn- 
licher Ansieht sind aueh Pan~s*) und Lagrange*), die den woht 
sicher hierher gehSrigen Fall yon Darier*) lfir eine eystische Netzhaut- 
degeneration halten. Der Diagnose ,,Angiomatosis retinae" v. Hi p p el s 
trat also jetzt diejenige Mellers entgegen: ,,Gliosis retinae diffusa 
teleangiektodes." 
Die Autoren der ]etzt~n Jahre pfliohteten in ihrer fiberwiegenden 
Mehrheit v. t t ippe ls  Anschauung bei, nur Guzmann*) entschied 
sieh auf Grund seiner anatomisehen U tersuchung ffir Mellers Auf- 
fassung. Ginsberg und Spiro*) nahmen einen vermittelnden Stand- 
punkt ein, indem sie das Wesen derv. ttippelsehen Erkrankung in der 
Bildung multipler aus Glia und Blutgef~f~en in wechselnder Zusammen- 
setzung bestehender Tumoren sahen, und das Vorkommen yon reinen 
Gefa~Bgeschwfilsten d r Netzhaut und reiner Gliosis ohne Gef~Bwuehe- 
rung mit allen mSgliehen Kombinationen ffir wahrseheinlich hielten. 
Bei diesem W~derstreit der Meinungen ist es zur weiteren Kl~rung 
des Krankheitsbildes erforderlich, weitere Untersuchungen darfiber 
anzustellen, zumal schon einigen Autoren die Kombination mit anderen 
Tumoren im K6rper aufgefMlen war, die bei der bisherigen Anschau- 
ung keine eindeutige Erkl~irung zuliel~. 
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Ieh bin in der Lage, aus dem Material  der Heidelberger Augen- 
kl inik fiber die Krankengesehiehten dreier Fiil le yon v. Hippelseher 
Krankhe i t  zu berichten und yon zweien yon ihnen die pathologiseh- 
anatomischen Prgparate zu erl~utern. Aul?erdem ist der erste yon 
v. H ippe l  im Jahre  1895 erstmals demonstr ierte und spi~ter wieder- 
holt beschriebene Fal l  im Jahre  1917 naeh einem eigenartigen Krank-  
heitsbi ld in Heidelberg zum Exi tus gekommen. 
Dieser Fal l  ist datum yon ganz besonderem Interesse, weil v. I t i  p p el 
ihn mit  seinem ophthalmoskopisehen Bild und seinen anatomisehen 
Pr~paraten in al lererster Linie zur Aufstel lung des Krankeitsbi ldes 
der , ,angiomatosis ret inae" verwandte.  Auf diese Krankengeschiehte 
und den Sektionsbefund will ieh zunaehst eingehen; ieh teile aus den 
sehr umfangreichen Protokol len nut  das al lernotwendigste mit. 
O.M. 1870 geboren. Mit 17 Jahren [{ornhautgeschwtir am rechten Auge, 
es heilte nach 3 monatelanger Behandlung mit einer vorderen Syneehie ab. 1890 
verletzte r beim Turnen infolge Abspringens die reehte Ferse, es wvxde damals 
an Tuberkulose gedacht. Mit 23 Jahren Sehversehleehterung am reehten Atige 
bemerkt. DatuMs wurde yon v. H ippe l  der eigentiimliehe Augenhintergrunds- 
befund festgestellt. 1909 kam dann das Auge infolge Sekund~rglaukoms zur 
EnuMeation. Im Jahre 1916 kam sein 12j/~hriger Sohn in Behandlnng: am 
rechten Auge wurde ein ~hnlieher Befund festgestellt, wie vor 20 Jahren beim 
Vater, doch maehte das Leiden rapide Fortsehritte, so dab sehon naeh 1/~= Jahr 
die EnuMeation o~wendig wurde. 
Im setben Jahre tra~en beim Vater 7 Jahre naeh der Enukleation eigentiim- 
liehe KranMleitserseheinungen auf: er klagte fiber steehende Sehmerzen in der 
linken Nasenseite und pelziges Geftihl in der linken Gesiehtshglfge. 
Befund der Nervenklinik am 9. VI. 1916: l~eehgsseitige AbdueenspaI~se; 
Parese des motorisehen Trigeminus mit Hyper~sthesie; Sehw~iehe im linken un- 
teren Facialisas~ und Masseter, Linker PatetIarreflex sehw~her Ms der reehte. 
Die Besehwerden nahmen in den n~ehsten Monaten zu, es traten Sehmerzen 
in der reehten unteren Brus~seite und im reehten Obersehenkel auf. 
Im Oktober wurde der Kranke in die medizinische Klinik (Geh.-Rat Kr  ehl) 
aufgenommen. ])er Befund war folgender: L. OphthaImop[egia interna ineom- 
pleta, Ptosis, Okulomotorius paratyt~seh, Abdueens und Troehlearis paretiseh. 
Konjunl~ival- und Kornealreflexe f hlen, t{ypgsthesie imlinken T~igeminusgebiet. 
Parese des linken motorisehen Trigeminus und des reehten unteren Facialisastes. 
Der Gang ist statiseh-ataktiseh. Intentionstremor bei Fingernasenversuch. 
3 Woehen aeh der Aufnahme am 31. X. traten Sehmerzen i der linken Nieren- 
gegend auf. Im Urin warden viele weige und rote BIutkSrperehen und Platten- 
epithelien Iestgestellt. 
4, XI. Ophlbhalmoplegia interr~ et externa ~otalis. An der 8. Rippe der reeh- 
ten Thoraxseite befiMet sieh paravertebral eine umsehriebene, sehr druekempfind- 
liehe Stelle. 
10. XI. Heftige Kreuzsehmerzen in die Beine ausstrahlend, beiderseits I~:ehias- 
ph~nomen. 
23. XI. Kopfsehmerzen und Breehreiz. 
28. XI. Dauernd sehr heftige Sehmerzen i  Waden und Obersehenkeln. Gang 
stark cerebell~r. 
In den n~ehsten Woehen stellten sieh sehwerste D lirien mit lebhaften Hallu- 
zinationen ein, die wochenlange Isolierung notwendig maehten. In dieser Zeit trat 
v. Graefe~ Archly ftir Oph~halmologie. Bd. 106. 9 
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ein neuroparalytisches Itornhautgeschwfir auf, das wieder abheilte. Lgngere Zeit 
waren die Submaxillendrfisen stark geschwoUem 
1. III. Augenuntersuehung (Prof. Seidel): Hornhautgeschwfir verheilt, 
Fundus intakt, totale Pupillenstarre; spnrweise Bewegung des Bulbus naeh auBen. 
In den n~tehsten Wochen schwanden die AchiUessshnem'eflexe, zeitweise ar 
der Urin h~morrhagisch, Delirien. Die Lumbalpunk~ion ergab sine gelb gef~rbte 
Fltissigkeit yon 0,8°/00 EiweiB. Nonne-Apelt -kd-. Im R6hrehen bilde~ sieh sine 
gelierende Masse. Wassermann im Blur und Liquor negativ. Die Blutunter- 
suehung ergab normale Wefts. 
In den n~ehsten Monarch zunehmende Kaehexie, Delirien, Rippen durch den 
waehsenden Tumor an der rechten Thoraxsei~e aufgelSst, Ozaena, Diarrh6en. 
21. VII. 1917. Exi~us infolge pneumoniseher Prozesse. 
Die klinische Diagnose war yon Prof. Hoffmann1~), der den Fall auch dem 
naturwiss.-medizinischen Verein vorgestellt harts, folgendermaBen formuliert: 
Metastasen aeh v. ttippel-Czermakscher Krankheit des rechten Auger, beson- 
ders an der Basis eerebri, an der reehten Thoraxseite, im Abdomen, sowie an der 
Medulla spinalis in der tI5he des Sakralmarkes. 
Die Sektion ergab folgenden Befund: An tier Spit.ze der Iinken Felsenbein- 
p~camide finder sich sin walnuBgrot~er Tumor, der den Xnoehen arrodier~ hat, und 
in dessen Bereich der 3.--6. Hirnnerv liegen. Der Tumor zeigt eine glatte mit der 
Dura verwachsene Oberfl~ehe. AuBerdem finder sich an der Konvexit~t der linken 
Kleinhirnhemisph~re ein derber, kirschgroBer Knoten: Ein weiterer, etwa hasel- 
nuflgroBer Tumor findet sich intradura] in der Kaudagegend. Hier ist sin Kaudal- 
nerv abgeplat~et nnd eine Vene wrikSs erweitert; zahlreiehe Knochenpl~t~chen 
an der Rticksei~e der Arachnoidea. 
AuBerdem zahtreiehe Tumoren in beiden Nieren (neben multiplen Cysten) 
in den Nebenhoden, in Pankreas, Milz und namentlich in den Knochen; Cysten- 
pankreas, multiple garnblasenpapillome. 
Der Anatom vermutete, dab der Prim/~rtumor im enukleierten rechten Auge 
gesessen h~be. 
Der mikroskopisehe Befund der versehiedenen Tumoren bo~ grebe Sehwierig- 
keiten, und ieh bin Herrn Dr. Schneider fiir seine Bemahungen und Ber~ungen 
zu groBem Dank verpflichtet. 
Zusammenfassend handelt es rich um eine multiple Blastomatosis. Die Tu- 
moren in Gehirn und Xnochenmark machen am ehesten den Eindruck yon Meta- 
stasen eines malignen Hypernephroms. Aueh die Geschwalste in der Kauda, den 
Nieren, den Nebenhoden und der h~itz lassen sich so auffassen. Atlerdings fehlt der 
in/~hnliehen F~llen framer vorhandene Prim~rtnmor. In den Nieren finden rich 
allerdings verschiedene kleine KnStchen, aber ein sofort als Prim~rtumor impo- 
nierendes Hypernephrom ist nieht vorhanden. 
Epikrise: Es liegt nun die Frage nahc, ob der Prim~rtumor seinen 
Sitz im Auge gehabt hat. Um diese ~rage zu en~seheiden, hat sieh Herr 
Dr. Schne ider  die Abbfldungen in  derv .  H ippe lschen  VerSffen~- 
lichung angesehen. Er ~and gewisse Xhnliehkeiten, konnte aber, ohne 
die Originalprgparate gesehen zu haben, nichts Bestimmtes agen. Die 
Frage mull also often bleiben, ob ein Zusammenhang besteht oder 
niche. Unwahrseheinlich istes insofern, ale die angeblichen Metastasen 
erst 7 Jahre n~ch der Enukle~tion Erscheinungen gemaeh~ haben. Und 
dann liegen noch andere Befunde vor, die sin pr imer multiples Auf- 
treten yon Tumoren bei unserem Pat. wahrseheinlich machen. Bei der 
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Sektion wurden ngmlich noch weitere Geschwiilste gefunden, die mil~ den 
matignen I-iypernephrommet~stasen sicher keinen Zus~menhang h~ben: 
Das sind die Nierencysten, das Cystenp~nkre~s und die Harnblasen- 
papfllome. Wenn hier in ein und demselben Individuum versehiedene 
Sorten yon Tumoren auft.reten, so ist es mSglieh, dab der Augentumor 
auch einen selbst~.ndigen Charakter und mit den anderen Geschwulst- 
komplexen keinen Zus~mmenh~ng hat. Es handelt sich eben um ein 
Individuum, bei dem in verschiedenen Geweben angeborene Anomalien 
oder Mil~bildungen vor]iegen, auf deren Boden sieh d~nn spgter die 
Tumoren entwickeln. So gehSren ja auch alle die bei unserem Pat. 
gefundenen Geschwfilste zur Gruppe der dysontogeneLischen, d. h. der 
auf EntwicklungsstSrungen beruhenden, im Gegensatz u den hyper- 
pl~steogenen, d. i .  den ~uf Reizwirkungen hin entstehenden (Nomen- 
klstur yon S c h w a 1 b e, der einen vermittelnden Standpunkt zwischen 
der V~rchowschen und der l~ ibber tsehen Theorie der Geschwulst- 
genese einnimmt, d. h. einerseits Entstehung der @cschwiilste durch 
Irritation, andererseits durch Keimversprengung). Wofiir ieh nun den 
Augentumor in unserem Falle halte, will ich welter unten ausfiihren. 
D~I~ es sich um einen B]utgefgBtumor handelt, is  n~ch den mikrosko- 
pisehen Bildern fr~glos; dal~ aber die Diagnose ,,Angioma" nicht auf- 
rechterhalten werden kann, hoffe ich nachweisen zu kSnncn. 
Ich komme nun zum Sohn dieses Pat., der im J~hre 1914 zum 
erstenmal in der hiesigen Augenklinik untersueht wurde. 
O. IV[. 1904 geboren. I der Anamnese war vermerkt, dab der Vater im Jahre 
1909 wegen v. ttippelsoher Krankheit reehtsseitig enukleiert worden sei. Mutt r
und eine Schwester gesund. Pat. selbst wurde mit ll/e Jahren~n I/[alsdrfisen operiert, 
seither besteht eine l~nge N~rbe gn der rechten Halsseite. Es wurde ein voll- 
kommen norm~ler Augenbefund erhoben, namentlioh wurde am ophthalmoskopi- 
sehen Bild nicht die kleinste Anoma, tie festgestellt. Es bestand leiehte Hyper- 
5 0,3 
metropie. S. R u. L. o. Glas und mit -~ 1,0 D ~; O,,4" 
Anfang 1916 nahm dann das SehvermSgen des linken Auges raseh ab. Als er 
am 20. IV. 16 in nnsere Behandjung kam, war folgender Befund zu erhalten: 
R. Auge gesund. VoUe Sehsehgrfe. Auch beierweiterter Pupille durehaus 
norma]er Befund. 
L. S-Handbewegungen excentriseh nach unten, Auge ~uI]erlieh normal; 
Pupille etwas weiter ~ls R, Re~ktion tr~ge und wenig ausgiebig. Ophth. : z~rte 
diffuse und einige flottierende Gl~skSrpertrtibungen. Fundus leicht versehleiert. 
Unschaffe Papillengrenzen. Im aufrechten Bild sieht man yon der P&pille aus naeh 
oben 6 groBkalibrige GefgBe verlaufen; in der Farbe .unterscheiden sieh Arterien 
und Venen kaum voneinander. Die Gef~Be sind etw~ auf das 4f~che der normalen 
Dieke verbreitert nnd verlaufen teilweise in Schleifen. Die Netzh~ut ist im Bereich 
dieser GefgBe twas uneben, siebildet stellenweise fl~che Buckel, sie ist fleckf6rmig 
grauweiB getriibt und enth~It aueh gNinzend sehimmernde Exsud~tm~ssen. Naeh 
der oberen Peripherie zu sieht man eine dieh~e, fl~ehenh~fte hetlrote Blutnng, die 
die Netzh~nt verlegt, so dab m~n den weiteren Verlauf der Gef~Be nieht nnter- 
seheiden t~nn. An der nasalen Seite diesel" Blutnng sieht man eine g~vi~e rote 
9* 
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Kugel, auf deren Oberfl/iche ine starke geschl/~ngel~c Teilung yon GefitBen sichtbar 
wird. Im un~eren Fundusabschni~t finder sich eine groBbtasige NetzhautablSsung, 
die sich such nasal und tempora! fortse~zt. Die abgelSste Netzhaut is* getriibt und 
yon gr6geren weiBhchen Exsudatherden cIurchsetz~. 
Die Allgemein-Bht- und Urinuntersuchung ergab Ifich~s Krankhai~es, 
nur reagierte Pat. auf eine diagnos~ische Tuberkulininjektion yon 0,5 mg Alt.-Tub. 
mit~ einem Fieberanstieg auf 38,4; auch waren die Submaxillar- und Iuguinal- 
driisen etwas vergrSBert. 
Eine Tuberkulinkur haste auf den Netzhautprozel~ keinen gtinstigen EinfluB. 
Am 5. ~ .  entziindete sich das Auge undes *rat Sekundgrglaukom auk Die 
Hornhaut, war hauchig ge~riibt, die GlaskSrpertriibungen ha*ten zugenommen, 
so dag ein Einblick ins Augeninnere nicht mehr mSglich war. Der Druck war 60 mm 
Hg uncl dutch Miotika und beige Umschl~ge nicht zu beeinflussen. Das Auge 
wurde amaurotisch und mugte infolge der Zunahme der Beschwerden am 3. VII. 16 
enuldeiert werden. 
Das rechte Auge blieb bJsher gesund; 5 Jahre seit der Enukleafion. Das linke 
Auge wnrde in t%rrnol gelegt; nach der FI~rfung w~rde es dm'ch einen Vertikal- 
schnitt in eine kleine temporate and eine grSgere nasale H~Ilte zerleg~. Von letz~e- 
rer ~arden Celtoidinseriensehnitte a, ngefertigf, die nach den verschiedensten 
F~rbem~hoden untersucht wurden. Dabei wird folgender Befund erhoben: 
Die Itornhautfasern si cl e~was gequollen und zeigen Kernvermehrung, der 
Kammerwinkel is* ringsum dutch breife Verwachsung des Irisansatzes mit der 
Hornhauthinterfl~che verSdet. Die Iris und der CiliarkOrper sind atrophisch, es 
besteh~ ein Ektro10ion uveae. Die Aderhau~ zeigt im allgemeinen normale Ver- 
hglt, nisse bis auf eine brei~e Verw~chsungss~elle mit de*" Retina in der Nghe des 
Tumors, auf die nachher noch eingegangen wird. Das Pigmentepithel is* fin all- 
gemeinen gut erhalten, fehtt an der Verwach,~ungsstelle, und ist in ihrer Um- 
gebung s~ellenweise unregelmggig und zu mehreren Lagen 10roliferie~t. Die Netz- 
haut is* fast ringsum din'oh dn subretinales Exsudat~ mehr odor weniger seicht 
abgehoben. Die Netzhaut liegt der Aderhaut nur noch in der ngheren Umgebung 
der Papille an, im oberon Bulbusabsohnit~ n der Nghe der Ora serrata und clam~ 
in der Tumorgegend. Am tiefsten is* das Exsuda~ zwischen Tmnor und Papille 
und in* unteren Bulbusabsehnitt,, Da~' Exsudat best.~ht im allgemeinen aus einer 
homogenen ~la.sse, die sich nach -can G ieson  gelbbraun mit der Weigertschen 
Fibrinf/£rbung sf.etlenweise, besonders in der N/ihe des Tumors blau fgrbg. An der 
ehorioidealen Seite li gen im Exsudat eine odor mehrere Lagen FettkSrnehen- 
zellen (Geslpensterzdlen yon Coats), die meN' odor weniger viol Pigment enthMten. 
Au der re$inalen Sei~e liegen diese Zellen oft in groBen Massen. t3[ier si ht man 
dann h/gufig Bfldung yon jungen Bindegewebsknoten, die sieh nach van  Gieson 
leuch~end rot fgrben, Au einigen Stellen is* der ganze subrctinale P~aum yon 
solchen K6rnchenzelten durchsef~f; dadurch, dag sie sich aueinander abpl~ten, 
wird of~ ein honigwabenghuliches Bild hervorgerufen. 0~ers ieht man darin auch 
Ifd.ystallspatten (die Choles~earinlu'ystaUe selbst sind durch die Behandlung des 
Pr~parates aufgelOs~ worden). 
Die Netzhaut selbst is* hochgradig vergndert: die Sggbehen- and Zapfen- 
schicht fehlt iiberalL Die KOrnerschichten si d moist versehm/£1ert, dureheinander- 
geworfen, guBere und innere KSrner -¢ielfaeh miteinander konfluiert. Die K5rner 
selbst sind oft sehr spgrhch, durch kleinere and grOgere Vakuolen and Lticken 
voneinander ge~renn~, Die inneren NetzhautscNchten si d besser erhMten, oft 
ziemlich stark verbreiter~ mi$ Brei~en- und Lgngenzunahme der Miitlersehen St, i~tz- 
fasern. Mi~tels der NiBlschen Ganglienzellenfg.rbung (mi~Kresytviolett odor Thio- 
nin) siehg man, dab noch einegroge Zahl Ganglienzellen vorhanden sind, doch sind 
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sie meist stark degeneriert mit geschrumpften Protoplasma und pyknotischem 
Kern. Dutch die Ausbiidung der zahlreichen Vakuolen, die der ganzen Netzhaut 
alas Bild der cystoiden Degeneration verleihen, ist, diese meistens ziemlieh stark 
verdickt, doch gib~ es aueh Stellen, wo sie diinn und atrophisch ist, besonders an 
Stetlen st~,rkerer subretinaler Exsudaiion. An einer SteUe ist sie sogar vSllig ge- 
schwunden, so da$ das Exsudat yore GlaskSrperraum nut noch dutch die Lamina 
vitre~ interna, getrennt ist. 
Die KSrnchenzellen, die mit Pigment beladen, in groBen Mengen der Angen- 
fl/iehe der Netzhaut anlagern, linden sich auch vielfaeh in den Netzhantschiehten 
selbst; ja sie sind bis in die innersten Sehiehten gewandert und liegen an einigen 
Stellen in gr6$eren Mengen zusammengeballt auch an der Netzhautinnenfl~che. 
Man finder Pigment in der Netzhaut aueh unabh~ngig yon KSrnchenzellen, wohl 
an Stellen, wo diese zugrunde gegangen sind. DaB es sich bei dieser Pigmentnieder- 
lage um choroideales und nichtum h£matogenes Pigment handelt, beweist der ne- 
gative Ausfall der Perlsehen Berlinerblau-Reaktion. Blauf~rbung bekommt man 
nut im unver~nderten Tell des Pigmentepithels, das bekanntermaSen l ioht Eisen 
aufspeiehert. DaB sonst in Netzhaut und Tumor nur ganz vereinzelt blaue Piinkt- 
ehen zu linden sind, beweist, dab Blutungen in diesem Krankheitsbflde eine ganz 
untergeordnete Rolle spielen. - -  DaB namentlieh in der xN~he des Tumors die Glia- 
wueherung ziemlieh betr~chtlich ist, kann man sehon an den van Gieson-Pr£paraten 
sehen. Die ~Yeigertsehe Gliaf~rbung versagt, ebenso die Heidelberger Gliaf~rbung 
mit Viktoriab~u. Alterdings bekommt man in den dem Tumor benachbarten, ver- 
dickten Netzhautpa~ien blaugef~rbte Bezirke, doeh handelt es sich nach dem 
ganzen Aussehen Ifieht um Gliafasern, sondern um ausgesehiedenes Fibrin, das 
sieh naeh dieser Methode aueh blau f/@bt. Jedenfalls zeig~ die G]iawueherung 
nirgends geschwulstm/~l~igen Charakter, sondern sie bewegt sich in den Grenzen, 
wie sie reaktiv auch sonst bei entztindliehen Netzhautprozessen vorkommt 
(Retinitis usw.). 
Die Netzhautgef£f~e z igen schwere Ver/inderungen: schon aus der Papille 
steigen die Gef~Be mit stark verbreiterten Wandungen und vergr6$ertem Lumen 
auf. Die Verbreiterung ist durch Intima- und Adventitiawucherung gegeben, w/£h- 
rend die Museularis meist atrophiseh ist oder fehlt. Dementsprechend fehlen die 
elastisehen Fasern bei der ttartsehen Modifikation der Weigertsehen Elastin- 
f/~rbung, w/~hrend a  den Gef~l~en des CiliarkSrpers und der Skler~ ein deutlicher 
Ring etastischer Fasern zu sehen ist. Die derart ver~nderten Netzhautgef~ge zi hen 
in grol~en Windungen zmn Tumor, wobei sie an Dicke noch zunehmen. I-Iier sieht 
man an ~ieIen Stellen diehte, kleinzellige Infiltration der Wandungen, und enorme 
Wuchermlg der Intima. B im Einmtinden der Gef~t~e .in den Tumor kann man 
vielfach die ~%r/istelung in kleinere Zweige verfolgen. 
Wir kommen nun. zum Tsmor selbst, der ungef£hr und ist, einen Breiten- 
durehmesser yon etwa 5 mm und eine HShe yon 2 mm hat. Bei schwaeher Ver- 
grSSerung sieht man bei van Giesonscher F/~rbung, da$ er aus zahlreiehen runden 
und lgngliehen Gefagdurehsehnitten besteh~, die dutch ein zartes Maschenwerk 
rot gef~rbten Bindegewebes voneinander getrennt sind. Nur der kleinste Teil 
dieser Gef/il~e hat ein offenes oder mit BlutkSrperehen geftilltes Lumen. Bei st£r- 
kerer VergrOSerung erkennt man, da$ es sich um ein dichtes Flechtwerk feinster 
Kapillaren handelt, die teils im Quer- tells im L/~ngsschnitt getroffen sind; da- 
durch kommen Zellseheiben und Zellsctfl~uehe zustande, die, da es sieh urn lumen- 
lose Gef£1~sprossen handelt,, vollkommen komp~kt sind. 8ie sind durch die Aus- 
ftiIlung der Lumina mit gewuehertem Endothel hervorgerufen (s.Tafel I, Abb. I). 
Das Protoplasma. dieser Gesehwulstzellen thglt vietfach kleine Vakuolen und 
die Kerne sind teils rund, tefls langlieh, und weisen versehiedenttieh Mitosen auf, 
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als Zeichen ihrer lebhaften, tumorm~tf~igen Wucherung. Zwisehenhinein verlaufon 
auch Gef~e mit Lumen, an denen man 5fters Verzweigungen i  kleinere Xste fin- 
det. Bei F/s~rbung mit Bestschem Karmin zeigt sieh, da6 tier Tumor lint Glykogen- 
trSpfchen geradezu vollgepfropft ist (s. Tafel I, Abb. 2), auch in den benachbarten 
Ne~zhautpartien fi der sich noch reichlich Glykogen. In der Umgebung des Tu- 
mors finder sich eine starke entziindliche Reaktion, die zungchst an einer breit- 
basigen Verschwartung yon ~etzhaut und Aderhau~ zu erkennen ist. In der 
Aderhaut selbst finder sich vielfach kleinzellige Infiltration, alas Pigmentepithel 
ist grol~enteils zerstSrt und das Pigment liegt zerstreut in den g,u~eren Netzhaut- 
und Tumorschichgen; xdelfach sind namentlich die ~rg.nde der ldeinen Ge*gl~e dicht 
mit PlgmentkSrnchen durchsetzt. Die dem Tumor benachbarten INetzhautteile 
sind dnrch 5dematSse und fibrinSse Infiltration stark verbreitert; dadurch, dal~ 
sie an der Aderhaut lest adhgrent sind, kommt eine kleinwellige Fgltelung der Netz- 
haut gustande; dutch Falten in den KSrnerschich{en resuttieren rose%enartige 
Bildungen. An den Verwachsnngsstellen yon Netzhaut und Aderhaut finder sich 
auch Bindegewebsneubildung, in Form nach v a n Gi e s o n leuchtend rot gefgrbten 
Knoten. 
Der GlaskSrper ist in ein {einfaseriges, filziges Gewebe umgewandelt, das sich 
nach van Gieson rStlich, rait der Weigertschen Fibrinfgrbung blau fgrbt. Die 
Lamina cribosa ist konkav ausgebogen, die dadurch zustandegekommene Ex- 
kavation abet durch 5dematSs dnrchtrgaktes und gewuchertes Gewebe ausgeft~llt. 
Im Sehnerven ist die Sttitzsubstanz auf Kosten der ~Nervenfasern unwesentlich ver- 
breitert. 
Epikrise: Es handelt sieh um den Sohn des ersten v. ttippelschen 
Falles. Er  erkrankte im zwSlften Lebensjahr an demselben Leiden 
wie der Vater. Doeh w~hrend beim Vater viele Jahre vergingen, bis 
es zur Enukleation kam, ging beim Sohn das Auge schon naeh 1/2 Jahre 
verloren; derartige Steigerung der Malignit~t finder man auch sonst 
bei vererbten Tumoren. Naeh dem ophthalmoskopisehen Bilde war 
die Diagnose unzweifelhaft; sehr wichtig erseheint mir, da~ 2 Jahre 
vor dem Auftreten des Tumors eine eingehende Augenuntersuchnng 
einen durchaus normalen Befund ergeben hatte. Der Tumor ist also 
nieht ans einem vorher sichtbaren kleinen Angiom gewachsen, wie man 
das bei Angiomen anderer KSrperteile finder, wenn dort zur Zeit der 
Pubertgt oder noch sparer gelegentlich ein starkeres Wachstum ein- 
setzt, Der mikroskopische Befund zeigt eine Gef~I~geschwulst, die zum 
grol~en Tell aus lumenlosen Kapillarsehlingen besteht; sehr auffallend 
ist die schwere entziindliche Reaktion, der dieser Tumor auf die Um- 
gebung ausfibte. Die Aderhaut ist in der Umgebung kleinzellig in- 
filtriert, mit der Netzhaut verwachsen und neigt zu Bindegewebs- 
neubildung, die grol~en Gef~Be zeigen kleinzeIlige GefgBwandinfiltration 
und in der umgebenden Netzhaut~ finden sieh 5dematSse und ex- 
sudative Ver~nderungen sowie eystoide Degeneration. Dieser toxische 
Einflul~ des Tumors ist aber auch auf die entfernteren Netzhaut-  
bezirke festzuste]len, wo ~hnliehe Ver~nderungen bestehen. Es ist 
tiberhaupt auffallend, da~3 dieser Tumor zur Ablagerung yon a~er- 
hand Abbauprodukten gefiihrt hat:  Fibrin, Glykogen, Cholestearin. 
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Ob es sich bei diesen klinischen und histologisehen Befunden um ein 
einfaches Angiom handeln karat, wird sparer besprochen. 
Bemerkenswert ist noeh, dab die um 3 Jahre jfingere Sehwester 
des Patienten, :Bertha M,  am Iinken Auge einen eigenartigen Befund 
aufwies. W~hrend am reehten Augenhintergrund urchaus normale 
Verh~ttn/sse vorla, gen, land sich links an der Papille ein promJnenter 
Bezirk, der dieser temporat-unten (umg. Bild) ha.lbmondfSrmig anlag 
(s. T~f. I I ,  Abb. 5). Man sah deutlich, da~ die Gefi~l]e, die hier die 
P~pille verliel~en, in einem Bogen fiber diese prominente Stelle hinweg- 
zogen. Auch die Makulagegend hatte kein normMes Aussehen, sondern 
zeigte eine eigentfimlieh sehiefriggraue Verf~rbung, in deren NIitte 
ein rotes Fleekehen lag. Ob wir bier den Anfangsbefund zu dem Leiden 
vor uns haben, an dem Vater und Bruder erkrankten, wage ich nicht 
zu entscheiden. Wiehtig aber erscheint mir, dal3 auch die Tochter des 
Pat. Otto M. eine angeborene AnomMie am einen Auge aufweist. 
Der zweite Fall, der an der Klinik beobachtet wurde, betraf das 12j/~hrige Kind 
Albert D. geboren 1901. Es kam am 24. L 1913 erstmMs in Behandlung. E$ wurde 
angegeben, dab das rechte Auge im 6. Lebensj~hr unt~r Entziindungserscheinun- 
gen erblindet sei. Sonst war in der Familien- und pers6nliclien Auamnese nichts 
erw~hnenswert, namentlich sprach nichts fiir Lues. Eltern und 4 Geschwister g~- 
sund. Seit 3 Tagen bemerkte r Abnahme des SehvermSgens L., in le~zter Zeit 
6fters Flimmern und Sehen yon schwarzen Punkten. 
Befund: R. Auge in Schielsteilung naGh auSen. Kornea klar, keine LiGht- 
reaktion. RingfSrmige hintere SyneGhie, CataraGta accreta. Amaurose L. : V = 5/7, 5. 
Pupille prompt reagiGrend. Spur Ciharinjektion, Kornea klar. 0phth.: PapiUe 
blaSrot, Grenzen unseharf, PapillengewGbe twas getriibt. Vor ihr flottierende 
Hamorrhagie, beim Blick nach links mehrere kleine praretinal gelegene H~,morrha- 
glen. In der augersten Peripherie nach innenunten und aul~enoben befinden sigh 
zwei etwa papillengroSe, blaSrote, kuglige, deutlich prominierende Tumoren mR 
zufithrender Arterie und abfiihrender Vene. Die Arterien sind gesehl~ngelt aber 
nieht wesentlich erweitert, die Venen sehr stark gesGhl/ingelt und aufs doppelte 
verbrGitert. Die Netzhaut ist in welter Umgebung der Tumoren stark pigmentiert 
und getriibt, seicht abgehoben. 
Die Wassermannselie Btutreaktion war positiv und es wurde daher eine 
SGhmierkur eingeleitet. 
17. II. 13. Das subjektive Befinden ist gebessert. V: 5/5 Obj.: star. idem. 
24. IV. 13. Befund im wesentlichen dGrselbe. Wiederholung der Schmierkur. 
19. VI. 13. V. 5/5 p. Obj. : keine wesentliGhe ~mderung. 
23. I. 14. R. Sekundarglaukom. T = 60 mm Hg. 
L. : V. ~/7,5. Ophth. : Der obere Rand der PapiUe ist verwasGhen und prominent, 
~¥iibung in der Umgebmlg; starke FtiUung der G elaine. Die beiden Tumoren sind 
im wesentlichen unver/~ndert, doch die zu- und abfiihrenden GefaSe st~irker gefiitlt 
und geschl/ingelt. 
D~ die WassermannsGhe Reaktion immer noch positivist, wird erneut 
eine Schmlerkur eingeleitet. 
7. II. 14. PapiUenprominenz zugenommen, die Gef~ige starker erweitGrt mud 
mit Kalibersehwa1~kungen. Urn den Tumor nach innemmten hat sich ein groger, 
grauer Hof gebitdet. Eine Papillenbreite peripher yon d~esem Tumor hat sigh eine 
nene kleine hellrote Kugel gebfldet, die durch Gef/£1~anastamosen mit den zum 
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eI~ten Tumor fiihrenden Gef~Ben verbunden ist. Die Abtatio hat nach autten 
oben urn den dortigen Tumor etwas zugenommen. 
2. III. In den letzten Woehen hat sich yon der Ablatio ein Triibungsstreif ge- 
bildet, der etwa 3 Papillenbreiten lang in den GlaskSrper hineinreicht und in dem 
sieh deutlich Gef/~Se befinden. Man sieht deutlich die Abbiegung der Gef~l]e aus 
der Ablatio in den Strang und wie sie bis zu seinem spitzzulaufenden E de sich er- 
~,recken. Die Farbe der Tumoren wird weil~lieher. 
8. V. R. T.: dauernd hoeh, aber keine Sehmerzen. Am linken Auge bilden 
sieh immer neue gef/£$haltige Str&nge in den GlaskSrper. L.o. G]., I~inger in 2 m; 
+2,06/60. 
25. VI. Zunahme der Ablatio, der GlaskSrperstr~nge, Waehstum der Tu- 
moren und Bildung eines neuen kleinen roten Tumors mit zu- und abffihrendem 
Gef/~B nach aul3enoben. 
3. IX. L.: Finger in 1 m. GI. bess. n. S~i.mtliche Veri£nderungen w lter an 
Extensiti~t und Intensit/~t zugenommen. 
Das Auge erblindete dann bald vSllig und es trat komplizierte Katarak~ auf. 
Im Frtihjahr 1915 kam Pat. in eine Blindenanstalt. 
Ira August 1915 trat h~ufig Erbrechen auf, besonders nach den Mahlzeiten, 
abet aueh naehts. Darm traten Schmerzen in den Schuttern auf, Kribbeln nnd 
pelziges Gefiihl in den Beinen. Dann stellten sich heftige Kopfsehmerzen in, der 
Gang wurde sehwankend und unsicher, so dad Pat. 5frets umfiel. 
Am 14. I. 16 wurde er in die medizinische Klinik aufgenommen. Dortiger 
Befund: 
Beide Augen v~ltig erbhndet. Ubrige Hirnnerven intakt. Aehillessehnenreflexe 
fehlend. Strfimpell -~. Ataxie beim Kniehakenversueh. Wassermann im Blur 
lind Lumbalpunktat:-- .  Lumbalpunktion: Druck fiber 400 mm H~O. Nonne- 
Apelt ~-, im Durchsehnitt 6--7 ZeUen; Esbaeh: 6 Teilstr. (~isslrShrchen). 
27. I. Zunge etwas nach links herausgestreckt. Tympanitischer Schall auf der 
linken Seheitelh~Llfte. 
1. II. Anfa, llsweise heftige Kopfsehmerzen. Etwas benommener Zustand~ 
5. IL tNackensteifigkeit, Kopfschmerzen, Singultus, braueht Morphium. 
11. II. Kernigsehes PhKnomen. Konjugierte Parese beim Bhck nach ~. Ohren- 
sausen. Sehmiert mit Kot, 1/iBt unter sich. 
18. III. Lumpalpunktion zweeks Enttastung, Druek anfangs erhebhch. 
23. II I. Patellarsehnem~flexe nicht mehr auslSsbar. Kazan nicht mehr gehen; 
auf dringenden Wunsch en~lassen. 
Der Junge ist dann u~ter Zunahme tier cerebralen Erscheinungen naeh 2 Mo- 
naten zu Hause gestorben. Eine Sektion ist leider nieht vorgenommen worden. 
Epikr ise:  Die Auffassung des Krankheitsbi ldes war zun'~chst dutch 
den posit iven Ausfall  der Wassermannschen Blutreakt ion erschwert. 
Da abet  sonst ftir Lues gar nichts sprach, Pat ient  gesunde E l tern  und 
vier gesunde Geschwister hatte,  auch durch die anti luetische Behand- 
lung kein gfinstiger Einflul~ auf den Krankhei tsproze$ festgestel lt  
werden konnte, kann man wohl die luetisehe Xtiologie der E rkrankung 
a, usschlieSen. Die Wassermannsehe Reakt ion war dann aueh im Jahre  
1916 sowohl im Blut  als im Liquor negativ.  Andererseits war tier 
ophthalmoskopische Befund so eharakterist isch, dab die E inreihung 
dieses Fal les zur v. Hippelschen Krankhe i t  durehaus gerechtfert igt ist. 
Besonders ehSn war bier die Ausbi ldung yon neuen Tumoren und die 
Prol i ferat ion der Netzhautgefi iSe in den GlaskSrperraum zu verfolgen. 
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Aber das Wicht igste an diesem Fal l  ist der Ausgang:  Nachdem schon 
frtihzeitig eine Stauungspapi l le aufgetreten war, t raten 8 Jahre  naeh 
Erkrankung des ersten und 3 Jahre  nach Erkrankung des zweiten 
Auges schwere cerebrale Erscheinungen auf, die auf die Diagnose 
Gehirntumor sehlietten tiel~en, wenn auch eine genaue Best immung des 
Sitzes der Geschwulst nicht mSglich war. 3/~ Jahre  sp~ter kam Pat ient  
zum Exitus.  Das ist ein weiterer Beweis dafiir, ~de ernst die Prognose 
dieser Erkrankung auch quoad v i tam ist, worauf sparer noch zurtick- 
gekommen wird. 
Bei dem h~ufig famil i~ren Auft reten der Erkrankung wurden auch 
die AngehSrigen des Pat ienten wiederholt  untersucht,. Dabei  wurde nur 
bei der um ein Jahr  ~tlteren Schwester des Erkrankten  eine auffal lende 
Anomal ie an l inken Augenhintergrund festgestel lt  (s. T. I I ,  Abb. 6). Die 
Venen sind etwas erweitert  und geschl~ngelt; die Arter ia  temporal is  
inferior ist kurz nach dem Aust r i t t  aus der Papi l le durch eine Binde- 
gewebsbi ldung eine kleine Strecke verdeckt  und vert~tuft dann naeh 
der Peripherie zu auffal lend geschla.ngelt. Die Ver~nderungen hubert 
naeh Zeichnungen aus den Jahren 1916 und 1921 keine s ichtbaren 
Fortsehr i t te  gemacht.  Ob auf dieser Grundlage sich sp~terhin auch 
das Leiden ausbi lden wird, ist n icht zu entscheiden. 
Der 3. Fall wurde w/ihrend des Krieges an einem Soldaten beobachtet: Jo- 
seph K. 23 Jahr. Gefreiter. Er stammt aus gesunder Famihe, war selbst hie ernst- 
lieh krank und kam wegen einer Ruhr aus dem Felde zuriick. Am 20. VI. 17 suehte 
er die Klinik auf, da. sein rechtes Auge im letzten Jahre immer schlechter wurde, 
w~hrend er noch in der ersten Kriegszeit reehts und gut geschossen hatte. 
Befund: V. 1~. Finger in 1 m. L. E. s/4. L. Auge gesund. 
R. Auge bla$ und reizfrei. Beim Bliek nach unten ausgedehnte Ablatio; 
beim Bliek nach oben fiber papillengroSer, l~nglieher, hellroter ~rstfSrmiger 
Tumor, auf dem einzelne Netzhautinseln iegen. Nach diesem Tumor ziehen yon 
der Papille aus in starken korkzieherartigen Windungen bis auf das 6--Sfache 
erweiterte Netzhautgef/~$e yon hellroter Farbe. 
Dieser Befund war so eharakteristisch, dal~ seine Zugeh6rigkeit zur v. Hippel- 
sehen Erkrankung sofort klar war. Nachdem erst vor kurzem unser Pat. Albert D., 
und der Vater unseres ]~at. Otto ~I., die an demselben Leiden gelitten hatten, ge- 
storben waren, und da aueh der Fall, den Seidel  1912 aus unserer Klinik berichtet 
hatte, kurz nach der Entlassung an seinem Hirntumor zum Exitus gekommen war, 
wurde die sofortige Enukleation beschlossen. 
Der Bulbus wurde in F0rmol gelegt, vertikal aufgesehnitten, nnd zwar so, da$ 
yon der nasalen Seite eine schmale Kalotte abgetragen wurde. Der grSgere tempo- 
rule Tell wurde in Seriensehnitte z rlegt, die nach den verschiedensten Methoden 
gef/~rbt wurden. Die mikroskopische Untersuchung ergab folgenden Befund: 
Der vordere Bulbusabschnitt st vollkommen gesund; die Kornea, Iris, Ciliar- 
kSrper, Linse, Kammerwinkel zeigen durch~us normale Verh~ttnisse. Auch die 
Aderhaut zeigt keine krankhaften Ver/inderungen, ur f~llt im hinteren Bulbus- 
absehnitt eine gewisse l~yper~mie auf. Das Pigmentepithel istiiberall gut erhalten, 
blolt erkennt man versehiedentlieh, wie sieh aus seinem Verbande gequollene Zellen 
loslOsen. Diese/~hueln ganz denen, die sieh als FettkSrnehenzellen, mit mehr oder 
weniger Pigment beladen, in m/~ftiger Anzahl im snbretinalen Exsudat befinderL 
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Die Netzhaut hegt der Aderhaut nut noch im obern Bulbusabschnitt peripher vom 
Tumor an. Eine entziindhche Verwachsung besteht nirgends. Im iibrigen ist die 
Netzhaut in weiter Cireumferenz des Tumors eicht, und im untern Bulbusabschmtt 
blasig abgehoben. Wo die Netzhaut der Aderhaut noch anliegt, ist sie durehaus 
normM, Stabehen und Zapfen sind gut erhMf~n; diese geher~ erst verloren, wo 
das subretinale Exsudat beginnt. Auch unten, wo die Netzhau~ blasig abgehoben 
ist, ist ihr BaG noch verh/~ltnism~fiig gut erhalten. Doch in der Nahe des Tumors 
zeigt sie schwerste degenerative V r/~nderungen. Sie ist hier auf alas Mehrfache 
ihrer normalen Dicke verbreitei~. St~bchen und Zapfen fehlen. Sie zeigt starke 
F/~ltelung, so dab die KSrnerschichten in m/ianderartigen Windungen vertaufen. 
Sic sind stark verbreitert und konfluieren oft miteinander. Aueh die inneren Netz- 
hautschichten beteiligen sieh an tier Verdickung undes finder sich in ihuen tdeine 
Vakuolen, groBe Liieken und ganz grol3e cystisehe Hohtr~ume. Ganz in der N~he 
des Tumors ist die :Netzhaut 5dematSs undes finder sich in ihr eine naeh v. Gieso n 
gelb-, mit der l~ibrinf/~rbung blaugei/irbte homogene, zellarme Exsudation. Die 
Ganglienzellenschicht st iiberall gut ausgebildet, abet die Zellen selbst sind in 
der ~he des Tumors sehwer degeneriert; nur stellenweise ist ihr Kern mit dem 
kleinen ZellkSrperehen noch zu erkennen; in dem meist sf~rk gesehrumpften Zell- 
leib ist kaum noch eine Andeutung yon Nisslscher Sehollenbildung vorhanden. Mit 
der Heidelberger Gliaf/irbung (Viktoi~ablau) habe ieh in einigen Pr/iparaten die 
Glia darstellen kSnnen. Die Ghafasern erscheinen bier verbreitert und vermehrt, 
sie sind aber nieht immer in it~'em g~nzen Verlanf zuerkennen. Wiehtig aber ist, 
dab in den gleiehen Pr~paraten im Tumor nieht eine einzige gefarbte Gliafaser zu 
finden ist (s. Tafel t, Abb. 3 u. 4). 
Die Gefal~e zeigen die gleiehen Ver/~nderungen wie im Pr/~parat Mayer: Sie sind 
stark verbreitert mit Intima.- und Adventitiawucherung; am Tumor zeigensie viet- 
fach ldeinzetlige Infiltration der ~¥andungen; mit :Elastirg~rbung istkeine Elastika 
naehzuweisen. Sie senden starke, allm~hlich sieh verzweigende Xste in den Tumor. 
Dieser selbst besteht aus zwei aneinanderhegenden Lappchen, die zusammen 
einen Tumor yon etwa 3 mm Lgnge, und 11/~ mm Durchmesser bilden. Er hat eine 
zarte, bindegewebige Kapsel und liegt inmitten groger cystischer l~aume, die an 
dieser Stelle'die/£uBeren yon den inneren Netzhautsehiehten trennen (s. Abb. S. 139). 
Der Tumor selbst bietet an verschiedenen Stellen sehr versehiedenartige Bilder. 
Teils handelt es sich um ein Geflecht yon gut ausgebildeten kapillaren Gef/il~en 
nfit blutgefiilltem Lumen, dies Geflecht ist tefls so engmaschig, dM~ EndothelrShre 
an Endotheh-Shre hegt. An anderen Stellen abet sind iese dureh metn" oder 
weniger reiehliches Bindegewebe getr nnt; und bier erkennt man, dab Blur nicht 
nut innerhMb der Kapfllaren hegt, sondern teilweise dureh die Wandungen getreten 
ist und das Gewebe durehsetzt. An anderen Stellen ist bei deutlich kapiliarem Bau 
kein Bht  zu sehen; sondern man hat solide KapiIta~ka~uet ohne Lumen vor sich; 
aueh bier finder man wieder Bilder yon kompakten EndothelrShren, dig im Schnitte 
Scheiben und Strange bilden. An gewissen Stellen sieht man Vakuolenbildung und 
Degenerationserscheinungen mit Ablagerung yon Substanzen, die, da sic keine 
Farbe annehmen, woht yon fettiger Herkunft sind. Mit der Bestsehen F~rbung sind 
sowohl im Tumor Ms in der umgebenden Netzhaut massenhaft GtykogentrSpfehen 
naehzuweisen. Die Eisenreaktion gibt keine Blaufarbung, was erld~rlieh ist, da 
bei den im Tumor vorhandenen ttKmorrhagien noeh keine AuflSsung der roten 
BlutkSrperehen stattgefmlden hat, sondern ihre Struktur noeh iiberal[ gut zu er- 
kennen ist. ~Iit tier Nisslschen Zellf~rbung sind im Tumor keine Gangtienzellen, 
ebenso wenig mit der Gtiaf~rbung Gliafasern naehzuweisen. ]~osen habe ich in 
den Tumorzellea nirgends gefnnden. Der GlaskSrper besteht aus einem noch 
van  Gieson ganz za.rt rot gefarbten Faserfilz. Papille und Optikus sind normM. 
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Ep ik r i se :  Es handelt sich ira Fall K ie fer  ura ein Frtihstadium 
der v. Hippelschen Erkrankung. Die Diagnose lieg sich erh~rten dutch 
den charak~eristischen ophthalmoskopischen Befund und den irn 
Pr~parat nachgewiesenen Blutgefitgturaor. Der Fall ist darura be- 
sonders wichtig, weft die Enukleation vorgenoraraen wurde, noch ehe 
destruierende Prozesse ira Auge nachweisbar waren. Der vordere Bul- 
busabschnitt und ebenso 1)apille und Optikus waren noch voltkoraraen 
intakt. Um so auffa]lender rafissen die schweren Ver~nderungen sein, 
die die Netzhaut aufweist. DaB ein verhMtnism~l~ig so kleines gut- 
artiges, oinfaches Angiora (1~/~ :3 rata) derart schwere degenerative 
• / / /  - -  // b 
Abb. 1. Erkli~rung s. S. 164. 
Erscheinungen i der Netzhaut hervorzurufen verraag, ist schwer zu 
erklgren. Auch die Betrachtung der Turaorschnitte s lbst raacht diese 
Diagnose unwahrscheinlich. Allerdings erscheint es ohne weiteres 
klar, dab es sich um eine prirai~re Blutgefi~l~geschwulst handelt. Ich 
habe mit den verschiedenen F~rbemethoden nachzuweisen versucht, 
dab Ganglienzellen und Gliagewebe am Aufbau des Tumors keinen 
Anteit haben. Aber ura ein einfaches Angiora handelt es sich doch 
auch niche. An gewissen Ste]len ist allerdings der Angioracharakter 
der Geschwulst gewahrt. Abet die luraenlosen Gef~Ll3kni~uel geben 
doch Bilder, wie wit sie an den Angiomen anderer KSi:perteile nicht 
antreffen. Auch paBt dazu nicht der reichliche Glykogengehalt des 
Tumors. 
Ich bin nun auf Grund meiner Befunde und raeines eingehenden 
Studiums gratlicher hierher gehSriger VerOffentlichungen in der Li~e- 
ratur zu einer yon Meller und v. 1-Iippel abweiehenden Auffassung 
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des str i t t igen Krankheitsbi ldes gekommen. Ehe ieh diese aber ent- 
wiekle, -will ieh ganz kurz die kl inisehen und anatomisehen Grund- 
lagen der in Frage kommenden Erkrankung zusammenfassen. Ieh 
habe mir zu diesem Zweek eine ausffihrliehe Tabelte aller hierher ge- 
h6riger F/tile angelegt, in die ieh alle wiehtigen Daten fiber Entstehung 
und Verlauf der Erkrankung,  die Entwieklung des opbthalmoskopisehen 
Brides, die Xompl ikat ionen und Besonderheiten des EinzelfMles, evi l .  
das Ergebnis der anatomisehen Untersuehung und die Auffassung 
des jeweil igen Autors eintrug. Der Raumersparnis  balber verziehte ich 
auf die VerSffentl iehung der Tabelle und ieh will nur zusammenfassend 
darfiber beriehten. Um aber spi~teren Bearbeitern das L i teratur-  
studium zu erleiehtern, will ieh wenigstens die meiner Ansieht nach 
hierher geh6rigen und in meiner Tabelle verwand~en F~lle kurz auf- 
zahlen: 
1. N. N. (2, Fuehs*)  1882. 2. N.N. ~, Dar ier*)  1890; s. aueh Panas  u. 
Remy*)  1879 u. Lagrange*)  I906. 3. J. M. (~, Wood*) 1892; s. auch Col l ins*) 
1893. 4. dr. M. ~, Col l ins*) I893. 5. O. M. d, v. H ippe l* )  1895, 1903, 1904, I911; 
s. aueh Hof fmann I91717). 6. K. B. ~, Goldz ieher*)  1899, s. aueh Czermak*)  
1905 und v. Hi p p el *) t911. 7. A. Seh. c~, v. D z i a 1 o w s k i *) 1900, s. aueh Best t) 
1903 u. Vossius 1913"). 8. M. G. d, Leptat* )  1901. 9. O.M. c~, v. H ippe l* )  
1903, 1904. 10. C. W. c~, gaubo ld* )  1905, s. aueh Wagenmann~)  1903. 
11. C. ]3. ~, Jaeoby*)  1905. 12. M. W. d, Wood*) 1905. 13. J. H. (2, Guzmann *) 
1907, 1915. 14. N. N. -% Terson*)  1908. 15. A. J. ~2, Gr i f f i th*)  1909. 16. J. W. 
g2, Gr i f f i th*)  1909. 17. N. N. 2, Wood*) 1909. 18. A. A. (2, Poo ley*)  1910. 
19. N.N. o, F rank-Kamenetzk i * )  1912. 20. N.N. (2, F renke l* )  1912. 
21. M. D. 2, Moore*) 1912. 22. F. M. d, Mul len*)  1912. 23. G. W. (2, Seidel*) 
1912. 24. R. G. d, Meller*) 1913. 25. N.N. (2, Stern*)  1913. 26. N. N. f2, 
Vossius*) 1913. 27. N. N. (2, G insberg u. Spiro*) 1914. 28. J. K. (2, I seh-  
reyt  2°) 1916. 29. V. F. d, D i t r6 i  v) 1917. 30. J. P. (2, Ho lm is) 1917. 31. E. D. 
(2, Gamper  11) 1918. 32. N. N. ~, F rank  10) 1919. 33. H. S. d, Tres l ing 4°) 1920 
34. P. S. d, T res l ing  a°) 1920. 35. N. N. 3, Gour fe in -Wel~ 13) 1920. 
36. iN. N. ~, C lausen ~) 1920. 37. N. N. ~2, Ergge le t  s) 1920. Dazu kommen 
meine Fglle 38. O. M. (2. 39. A. D. (2. 40. J. K. (2. 
Zur Bewertung des anatomisehen Befundes zog ieh folgende F~lle heran: 
3, 4 r. u. 1. Auge, 5, 6 r. u. 1. Auge, 13, 15, 16, 27, 31, 37, 38, 40. 
Sieher hierher gehSrig ist noeb als Nr. 4I der FaU yon Sehteieh tt), dessen 
Itintergrundsbild er 1905 der ophthalmotogisehen G sellsehaft demonstrierte, den 
ich abel' nieht verwenden kann, da keinerlei weitere Angaben vorliegen. Sehr 
wahrseheil~lieh gehSrt aueh noeh die Sehwester yon Fall 20 als Nr. 42 hierher; 
abet aueh bier fehlen nghere Angaben. Die }0/ille yon Bar re t t * )  und Gur- 
witseh *), die auch sehon ftir die v. Hippetsche Erkd'anktmg inlAnsprueh genommen 
warden, lasse ich ebenfalls weg, da ieh reich nach den Referaten ieht yon ihrer 
ZugehSrigkeit tiberzeugen konnte und mir die Originatarbeiten nieht zug~nglieh 
waren, Einige andere Fgtte ~urclen oeh zur v. Hippelschen Krankheit 1/inzu- 
gez~htt, sicher abet mit Unrecht. Das sind: Die F~lle yon Satt ter~)  und t ter -  
zog ~), die, soweit naeh dem ungentigenden Berieht zu urteiten, wohl zur Gruppe 
~') Bericht~ der ophthalmol. Geselischaft 1903. 
~t) Bericht der ophthMmol. Gesetlschaft 1905. 
Das DurehsehnittsMter betrug 24,6 Ja.hre. 
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der l~etinitis evtl. auch Chorioretinitis exsudativa geh6ren, der Fall G u z m a n n *), 
(1. ~all), bei dem es sieh wohl um multiple Miliaranenrysmen handelt, der FMI 
K nape, der ein eehfes Glio ma retinae isf, und der Fall Wesfhof (yon Terson *) 
hinzugezghIQ, bei dem es sieh um angeborene varikSse Erweiterungen der Netz- 
hautgefgSe handelt. Auf den Fall Em~nuel*)  korame ieh spgter noch zu 
sprechen. 
Anat, omiseh untersueht wurden yon den genannten Fi/lten anBerclem noeh 
Fall 2, der abet so tmgentigerld besehrieben ist, dab er nieh~ zu verwerten ist, und 
Fall 35; bier wurden die Pr~iparate Ms Angiomatose der Retina bei der Gesellseha.ft 
der Sehweizer Arzte 1920 demonstriert, aber im t~eferat nieht weiber besehrieben. 
Meine Zusammenstellung bezieht sieh also auf 40 yon 42 publizierten 
F/~llen, yon denen 14= Augen zur pathotogiseh-anatomisehen Unter- 
suchung kamen. Es handel~ sieh um 28 Manner und 12 Frauen. Zur 
Zeit, da die Krankheit  begann bzw. ihre ersten Erscheinungen maehte, 
befanden sieh 
im Alter yon 6--15 Ja~t~ren 6 Patienten 
16--20 ,, 8 ,, 
21--25 ,, 9 ,, 
26--30 ,, 9 ,, 
31--35 ,, 4 ,, 
36--40 ,, 2 ,, 
41-~45 ,, 2 ,, 
In  20 Fgllen war nur das eine Auge ergriffen, in 20 F~illen beide. 
12real lagen Endzust~nde der Erkrankung vor mit komplizierter 
Katarakt  oder Sekunda.rglaukom, oder war das Auge friiher sehon 
aus diesen Grtinden enukleiert worden. Bei 45 Augen konnte die Er- 
krankung ophthalmoskopiseh beobaehtet werden; 31real traten die 
gleieh zu sehildernden Tumoren als solitgre Gesehwiilste auf und 14 mall 
war das Auftreten ein multiples. Ihr  h~ufigster Sitz war in der ~uSeren 
Bulbush~lfte. 15 real lagen die Solit~rgesehwfilste, bzw. yon den mul- 
tiplen Tumoren der gr6gte im Gef~tBgebiet yon A. und V. temp. sup., 
10 mM in dem yon A. und V. temp. inf. und 5 maI direkt naeh auBen. 
4 real war ihre Lage direkt naeh oben und 4 real naeh unten angegeben 
und 7real war die inhere Netzhauth~lfte befallen. Die GrSl3e der 
Tumoren sehwankt yon kleinen, kaum erhabenen runden Fleekehen 
his zu grogen, ballonartigen Tumoren yon mehreren papillenbreiten 
Durchmesser, die welt in den Glask6rper hineinragen. Ihre Farbe 
kann alle Abstufungen von hell- und dunkeh'ot bis zu /veiB, gelb und 
grau durchmaehen, und zwar in der Regel so, dab die kleineren und 
jfingeren Gebilde frisehrote, und die glteren und gr613eren unbestimm- 
tere, graugelbliehe Farbent6ne aufweisen. Doeh kommt es gelegent- 
lieh aueh einmal umgekehrt vor. Die Oberfl~che der Tumoren ist meist 
glalb~ und kuglig, mitunter abe,' aueh uneben und unregelm~Big, nament- 
Iieh in den sp~teren Stadien. In  den Tumoren konnten oft deutlieh 
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GefgBknguel untersehieden werden [Goldzieher*),  Stern*) ,  Ggm- 
pern),  Frankl°) ,  Clausen4), Erggele~lS)]. 
]~uflers~ eharkteristiseh rind nun die Ver~nderungen der yon der 
Papille zu diesen Tumoren ziehenden Gef~ge. Es handelt rich meistens 
um ein Gef~Bpaar, n~mlieh um eine Arterie und die dazugeh6rige V ne. 
Sic rind in der Foegel enorm verbreiter~ his auf das 4- und 6faehe des 
normalen Kalibers; dazu komm~ eine auflerordentliehe S hl~ngelung, 
die yon den verschiedenen Autoren als korkzieher-, regenwurm- und 
darmartig esehfldert werden; die Farbe dieses Gef~Bpaares ist meis~ 
ganz gMehartig, mitunter ziemtieh ellrot, dann wieder tiefdunkelrot, 
so dab die Unterseheidung zwisehen Arterie und Vene oft kaum m6g- 
lich ist. Dabei kommen oft auffallende Kalibersehwankungen, rosen- 
kranzartige Erweiterungen, ja se]bs~ weitgehende Verengerungen vor. 
Sehr h~ufig wurde darauf aufmerksam gemaeht, daB~die Gef~Be die 
Papille in ziemlieh normaler Dieke verlassen, und d~£nn, je mehr sie 
rich denf Tumor n~hern, federkielartig rich verbreitern, so daB~sie hre 
gr6Bte Breite direkt am I~ande des Tumors anfweisen, unter dem 
sie dann versehwinden, ohne dab eine Aufl6sung in k]einere Gef~Be 
naehweisbar ware. 
Ein derartiger Tumor mi~ dem dazugeh6rigen Gefal3paar stellt 
nun das erste Stadium der Erkrankung vor. Wie sieh die Entwieklung 
bis zu diesem Zus~ande gestaltet, lal?t rich aus einer Reihe yon Be- 
obaehtungen ersehen. Am lehrreiehsten ist der Fail yon Gamper ;  
hier war zan~chst nur das linke Auge erlcrank~ und der reehte Augen- 
hintergrund w~hrend elner 4jghrigen Beobaehtungszeit immer v611ig 
normal befunden. Erst naeh dieser Zei~ bildete rich im oberen Bulbus- 
absehnitt eine kleine rote Kugel, noeh ohne das eharakteristisehe 
Gef~Bpaar. Weitere l~lle rind die yon Moore*) und Gour fe in -  
Welt13); bei ersterem lag ein Angiomkn6tehen z~4sehen den Asten 
einer Arterin und einer Vene; feinste Anastomosen fiihr, ten zu ibm 
hin, aber ein Gef~Bpaar zfi diesem KnStchen war noch nicht vorMnden, 
bei der zweiten Autorin land rich ein sehr seharf abgegrenzter, kleiner, 
l~nglieher, tiefroter Herd, yon dem ein gesehl~ngeltes GefgBchen aus- 
ging. DaB diese Fglle hierher geh6ren, war dureh den eharakteristischen 
Befund am anderen Auge bewiesen. Aneh Vossius*) sah an dem an- 
deren sonst gesunden Auge seines Patienten in der Peripherie inen 
kleinen hellgelben Fleck, in den ein Venengstchen miindete. In sehr 
ansehauliche Weise konnte Ditr6 i  7) die Entwieklung eines neuen 
Knotens beobaehten. Er bemerkte an dem Auge seines Patienten, 
das naeh auBenoben ein dunkelrotes, kugliges, etwss h6okriges Ge- 
bilde yon 8 Dioptrien HShe aufwies, an einer anderen Stelle des ttinter- 
grundes zwischen einer Arterie nnd einer Vene einen Fa.cher yon aeht 
Xsten K~pillaren. l s/4 J~hre spgter hstte rich genau an dieser Stelle 
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ein neuer Knoten gebfldet. Aueh Stein*) hatte sehon die Ausbildung 
yon Kapillaranastomosen zwisehen Arterie und Vene in einem yon 
sonstigen Ver~nderungen noeh freien Bezirk der Netzhaut festgestellt 
und die Vermutung ausgesproehen, dab es sieh um den Beginn eines 
neuen K_notens handelte. Aueh Tresl ing 4o) maeht auf diese Anasto- 
mosenbfldung aufmerksam. Nach diesen versehiedenen Beobaehtungen 
geht also die Bildung der Knoten in Iolgender Weise vor sieh: In vor- 
her gesunder Netzhaut beginnt eine Kapillarsprossung zwischen einer 
Arterie und einer Vene. An dieser Stelle kommt darm Bin Knoten zu- 
stande. Hat er dann eine gewisse Gr5Be erreieht, stellen sieh Gef~B- 
ver~nderungen in, in der Weise, daft das zu- und das abffihrende 
Gef~ft sieh allm~hlieh verbreitern und aueh ein Waehsen in die L~nge 
eingehen, was seinen Ausdruek in der immer starker werdenden 
Sehl~ngelung finder. Hervorgehoben geh6rt, dab diese Gef~Bver~nde- 
rungen am Tumor beginnen und daft aueh im weiteren Verlauf die 
st~rkste Verbreiterung und Sehl~ngelung in der N~he des Tumors zu 
linden ist und diese Ver~nderungen naeh der Papille zu immer geringer 
werden. Die Sehseh~rfe ist jetzt meist noeh normal oder nut wenig 
herabgesztzt. ])as Auftreten yon Skotomen wurde beobaehtet (Fuehs*), 
t Iaubold*) ,  FrenkeI*)]. 
Dieses erste Stadium, bei dem noeh keinerlei sekund~re Netzhaut- 
ver&nderungen zu sehen sind, geht dann naeh kfirzerer oder lhngerer 
Zeit in das zweite fiber. Wie lange das im einzelnen Fall dauert, ist 
sehwer anzugeben, da man in der Regel nieht sagen kann, wie lange 
das erste Stadium sehon bestanden hat. I sehreyt  ~°) und Frenkel*)  
sahen diese Ver~nderungen in Jahr, Ginsberg*) 2 Jahre, v. Hip- 
pel*) 5 Jahre sparer eintreten. Im dritten Falle yon Wood*) und 
in dem yon Ginsberg*) war naeh 7 Jahren noeh keine wesentliehe 
J~nderung festzustellen. Diese sekund~ren Ver~nderungen bestehen 
darin, daft zun~ehst in der N~he des Tumors sieh die Netzhaut zu 
riiben beginnt, sie nimmt eine eigentfimliehe graugrtine oder grau- 
gelbhehe F~rbung an; sie bekommt ein merkwfirdig starres Aussehen, 
leiehte Unebenheiten stellen sich ein; l~ngs der Gef~fte zeigen sieh 
Einseheidungen. Doeh besehr~nken sieh diese Ver~nderungen nieht 
auf die Umgebung des Tumors, sondern treten auch in entfernten 
Netzhautbezirken auf; namentlieh die Makulagegend wird teieht be- 
fallen. Allm~hheh kann die ganze Netzhaut in eine grfinliehe, hSekrige, 
starre Masse umgewandelt werden und stellenweise seieht abgehoben 
sein. Aufterdem linden sieh abet noch Einlagerungen anderer Natur: 
es treten fiberall zerstreut Stippehen auf, die meist gl~nzend weiB 
sind, abet auch Silber- [Fuehs*)] oder Goldglanz [Vossius*)] haben 
oder wie Kalkspritzer aussehen kSnnen [Frank10)]. Fuehs*), Tres- 
l ing ~°) und Erggelet  s) fanden eine Sternfigur in der Makulagegend. 
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Diese Einlagerungen k6nnen zusammenfliel3en, so dag bandf6rmige 
Streifen auftreten odor ein Bild zustande kommt wie bei der retinitis 
eireinata [Guzmann*), Digrdi~), HolmiS)]. Feine Blutungen sind 
aueh 6fters festzustellen, sind aber selten ausgedehnt und durehaus 
nieht die Regel [Dzialowski*), v. Hippel*) (2. Fall), Seidel*), 
Griff ith*), Mutlen*), Gourfein-Weltl3)]. Aueh in dem Glas- 
k6rper wurden Blutungen beobachtet [Dzialows ki*), Guz man n*), 
Gourfein-Welt l~)] .  Mitunter zeigt sieh aueh eine Mitbeteiligung 
der Chorioidea dureh Auftreten yon Pigmentstreifen and -herden 
[v. Hippel*) (2. Fall), Griff ith*), Haubold*) ,  Frenkel*) ,  Mel- 
ler*), Clausen4)]. Sind die Netzhautvergnderungen so welt gediehen, 
dab der grSl~te Teil des Augenhintergrundes eingenommen ist, so ist 
das gleiehbedeutend mit der Erblindung des Auges. Diese trat bei 
Wood*) (1. Fall) i/2 Jahr, Gamper  ii) 3, Darier*) 4, Wood *) (2. Fail) 
und Guzmann*)  5 Jahre nach Beginn der ersten Sehst6rungen ein. 
Wir kommen jetzt zum dritten Stadium der Erkrankung, das zur 
Zerst6rung des Auges ftihren kann. Die Tumoren nehmen an GrSBe 
zu, unter Umst~nden bilden sieh neue; die Netzhaut, die bis jetzt nur 
in der Nihe des Tumors seieht abgel6st war, zeigt totale Ablatio, die 
sieh mitunter stellenweise wieder anlegen kann [t0ranki0)]. Es tritt 
Drueksteigerung und Kataraktbildung auf, gelegentlieh aueh Irido- 
eyelitis mit Seklusio pupfllae [Guzmann*)] und Hypotonie [v. Hip- 
pel*), (1. Fall). Skleralektasien wurden yon Collins*) und Hau-  
bold*) beobaehtet. Heftige Besehwerden k6nnen die Enukteation 
notwendig maehen; dieselbe wurde vorgenommen beim 1. Fall yon 
Wood*) ein Jahr, Gour fe in -Wel t  12) li/2 Jahre, Guzmann*)  5, 
Ginsberg*) 6, Gamper  ii) 7, Collins*) 14, v. Hilopel* ) 16 Jahre 
naeh Beginn der ersten Krankheitserseheinungen. 
Wir ha.ben mithin ein progredientes Leiden vor uns, das die In- 
dividuen gew6hnlieh im 2.--3. Jahrzehnt befi~llt, und in einem sehnel- 
leren oder langsameren Verlauf, eventuell mit gelegentliehen Still- 
sti~nden, zur Erblindung und oft aueh zur Zerst6rung des Auges 
fiihr~. 
Es sind aber hi~ufig noeh andere wiehtige Erseheinungen festzu- 
stellen, die die Auffassung des Kr~nkheitsbildes ersehweren und ffir 
Xtiologie und Prognose bedeutungsvotl sind. Das sind die Komplika- 
tionen seitens der Papille und des Zentralnervensystems. Versehiedent- 
lieh ist nur eine RStung und Verwasehenheit der Papille vermerkt 
[M:ullen*), Gamperi i ) ,  F rank  - Kamenetzki*)] .  Dann abet kann 
die Erkrankung mit einer Stauungspapflle b ginnen [v. Dzialowski*), 
Ginsberg*), Isehreyt l i ) ,  Jacoby*)].  Bei letzterem bestanden seit 
5 Jahren eerebrale Erscheinungen, Kolofsehmerzen, Erbrechen and 
Schwindel, and der Ausgang war eine dolopelseitige neuritische Atro- 
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phie. Bei der Patientin yon Goldzieher*) trat 3 Jahre nach Beginn 
der Augenerkrankung, die zun~chst einen eharakteristischcn Verlauf 
genommen hatte, eine hoehgradige Stauungspapille mit pilzfSrmiger 
Schwellung und griinlieher Verfi~rbung auf. Ein Jahr spi~ter geseltten 
sieh heftige Kopfschmerzen hinzu, Patientin wurde auffallend an~misch, 
sp~ter traten Kollapszusti~nde, Erbrechen, Konvulsionen, Bewu~tseins- 
verluste, Faeiatis- und Hypoglossusli~hmung auf und der Ted effolgte 
unter sehwersten cerebr, ]en Erseheinungen. Die Autopsie ergab eine 
Cyste im linken Kleinhirn, Hydrocephalus und Cystadenome beider 
Ovarien. Beim Fall von Seidel*), bei dem zuni~ehst das charakte- 
ristische Bild des ersten Stadiums gefunden wurde, wurde kurz darauf 
StauungspapilIe f stgestellt, danach traten cerebrale Erscheinungen 
auf. Es wurde ein Kleinhirntumor diagnostiziert, die Trepanation 
ergab eine Cyste im Kleinhirn; auf verschiedene Punktionen ging die 
Papillitis zurfick, Patient ist aber kurz darauf auswgrts unter Zu- 
nahme der cerebralen Erscheinungen gestorben. Von Wichtigkeit ist, 
dai~ auch ein Bruder des Patienten an Kleinhirneyste operiert wurde 
und danaeh gestorben ist. Der erste Fall yon v. tt ippel*) ist 24 Jahre 
nach Beginn der Augenerkrankung and 8 Jahre naeh der Enukleation 
unter schwersten cerebralen Erscheinungen, wobei im ganzen KSrper 
zerstreut, namentlieh aber im Gehirn und Riickenmark multiple Tu- 
moren gefunden warden, gestorben. Tresl ing 4°) beriehtet, dal~ die 
Mutter seiner beiden Patienten an einer Gehirnkrankheit gestorben 
sei. Zugleieh mit diesen beiden Brfidern kam noch ein drifter in Be- 
handlung dieses Autors, der seit 11/2 Jahren an epileptischen Anfgllen 
]itt; es wurde doppeiseitige hochgradige Stauungspapille f stgestellt 
und ein Tumor im Hinterhauptslappen diagnostiziert. Nach der Tre- 
panation gingen die Erscheinungen zuriick und die Stauungspapille 
ging in Atrophie fiber. Mein Fall DSrzenbach ging ebenfalls unter 
schwersten cerebrslen Erscheinungen zugrunde. 
Die Prognose bei der v. Hippelschen Krankheit ist somit aueh 
quoad vitam vorsiehtig zu stellen, da unter 40 Patienten 4 = 10% 
an Gehirntumoren gestorben sind. Vier andere zeigten Stauungspapille 
and drei weitere leiehtere Papillenver~nderungen. Dal~ das kein Zu- 
fall sein kann, liegt auf der Hand. Auch eine famili~ire Disposition 
bei diesen Augen- bzw. Hirntumoren war aus den eben erwi~hnten 
F~llen yon Seidel*) und Tresl ing ~o) ersieht]ieh. Es liegen aber 
noeh weitere Beobaehtungen naeh dieser Riehtung vor: bei Collins*) 
waren Bruder and Sehwester erkrankt, bei Griffith*) zwei Schwestern, 
der Frenkelsche*) Patient hatte eine Schwester, die seit 18 Jahren 
am rechten, seit 15 Jahren am linken Auge erblindet war; leider konnte 
sie nicht der Untersuchung zugeffihrt werden. Mein Patient Mayer 
ist der Sohn veto 1. Fall v. H ippels ,  der an den multiplen Tumoren 
v. Graefes Archly fiir Ophthalmologie. Bd. 106. 10 
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gestorben ist. 6ram lieB sich somit famili~res Auftreten der Erkran- 
kung naehweisen. 
Ieh gebe jetzt einen I~berblick fiber die pathologiseh-anatomisehen 
Befunde der enukleierten Augen; anch hier habe ieh wieder Listen mit 
genauen Vergleiehen und Gegenfiberstellungen a gelegt, will mieh 
abet nur auf das Wesenttiehste besehrgnken: 
Allen F~llen gemeinsam ist die Ausbildung der ophthalmoskopiseh 
sehon festgestellten Tumoren. Solange sie klein sind, liegen sie noeh 
innerhMb der Netzhautsehiehten, k6nnen aber bei ihrem Waehstum 
die lamina interna oder externa durehbrechen, so dab sie zu vSlliger 
Zerst6rung des betroffenen Netzhautbezirkes fiihren. Das mikro- 
skopische Bild dieser Tumoren ist sehr vielgestaltig: Im allgemeinen 
sind es Konvolute feinster Kapillaren, die mehr oder weniger mit 
Blur gefiillt sin& Oft finder man innerhalb desselben Tumors Stellen, 
in denen ganz deutlieh Gef~l]lumina zu linden sind, stellenweise sind 
abet diese Kapillaren zerstSrt und in Seheiben nnd Strange nmge- 
wandelt. Man finder Knoten, die ganz deutlieh den Bau versehlun- 
gener Kapillaren aufweisen, die abet vollkommen kompakt sind und 
keinen Erythroey~eninhalt erkennen lassen. An anderen Stellen wieder 
sind diese Kapillarkni4ueI yon gr6geren Gef~Ben durehzogen oder be- 
stehen die Knguel iiberhaupt aus erweiterten Gef~13en, die in ein 
loekeres Gewebe eingebettet sind. Diese Tumoren zeigen h~i~ufig eia 
ausgesproehen agressives Waehstum, sie k6nnen nach Durehbruch 
der lamina interna beetartige Auflagerungen an der inneren Netzhaut- 
fl/~che verursachen und sieh dutch Kapfllarsprossung welt in den Glas- 
kSrper hineinerstreeken [Czermak*) ,  v. t t ippe l* ) ,  Guzmann*) ] ,  
sie k6nnen abet aueh naeh der Aderhaut durehbrechen und in die 
Chorioeapillaris einwuehern [G u z man n*)] oder mit einem i~hnliehen 
Tumor der Aderhaut im Zusammenhang stehen v. t t ippe l ) .  Das 
destruierendste Waehstum zeigte abet der 3. Fall yon Col l ins,  bei dem 
der Tumor bis in die Kornea hineingewuchert war und Linse, Iris und 
Ciliark6rper der vSlligen ZerstSrung anheimgefMlen waren. 
Diese Gefggknguel sind vielfaeh so solide, dab zwisehen den ein- 
zeinen EndothelrShren kein weiteres Gewebe vorhanden ist. Ha.ufig 
aueh liegen in den Zwisehenr~umen Zellen mit groBem Kern, yon denen 
ein zartes Faserwerk ausgeht [Collins*)], oder es liegt mehr oder 
weniger stark ausgebfldetes Gliagewebe dazwisehen [v. I t ippe l* ) ] ;  
in Gampers* )  Fall trat das Gt agewebe zurfiek und die Gef~ge waren 
in Bindegewebe ingebettet. Guzmann °) land in den Masehen der 
Blutgef~Bkn~uel Xanthom- und KSrnehenzellen ghnliche Gebilde mit 
pyknotisehen Kernen und ausgesproehener Vakuolenbildung. 
AuBer diesen versehiedenartigen ]3ildern, die die Gef~gproliferationen 
hervorrufen, linden sieh aber aueh Bezirke in den Tumoren, die eit~. 
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ganz anderes Aussehen haben: hier tritt die Gef~neubildung ganz in 
den Hintergrund und das G]iagewebe iiberwiegt, in dem sich cystische 
Hohlr~ume linden. Auch finder man hier massenhaft enganein~nder- 
liegende Gebilde, in denen anscheinend FetttrSpfchen liegen [v. Hip- 
pel*)]. Oft hat man den Eindruck, dab sich in den Tumoren exsu- 
dative Prozesse abspielen, die durch Einwanderung yon FettkSrnchen- 
ze]].en zu den eben geschilderten Bildern fiihren. 
Was nun den feineren Bau der Gef~l~e betrifft, so bestehen die 
Kapillaren gew6hnlich aus einfachen EndothelrShren. Sehr h~ufig 
wuchert das Endothet, so daft es die ganzen Lumina verlegt; auch 
macht es dann den Eindruck, als h~tten die proliferierenden Epithelien 
die Adventitia durchbrochen. Die Wandungen der gr6f~eren Gef~f~e 
unterliegen den verschiedensten Ver~nderungen: oft sind sie sehr dfinn 
und bestehen, wie die Kapillaren, ~us einer einzigen Endothelschicht; 
dann aber zeigen sie auch gewaltige Verbreiterungen durch Intima 
und Adventitiawucherungen, w~lR~end die Museularis and die elastischen 
Fasern ganz zugrunde gehen, so dM~ die Unterscheidung, ob man 
Arterien oder Venen vor sich hat, unmSglich wird. An den gr6Beren 
Gef~l?en ist die Adventitia oft glasig und gequollen [Gampern)]. 
Schwer sind die Ver~nderungen a  den zu dem Tumor strebenden 
pr~formierten Netzhautgef~[3en: ihre Wandungen sind enorm ver- 
dickt und es finder sieh h~ufig in ihnen weitgehende, kleinzelIige, ent- 
ziindliche Infiltration [Czermak*), Ginsberg*), Gamper11)]. 
v. Hippel*) stellte endarteriitische und endophlebitische Ver~nde- 
rungen lest. Die Verbreiterung und Wandver~nderungen d r Gef~Be 
nehmen nach der Papille zu gew6hnlich ab, und im Optikus sind die 
Gef~f~e woht gewShnlich noch erweitert, abet ganz ohne entziindliche 
Erscheinungen. 
An den Stelten, wo die Tumoren sitzen, ist die IXetzhaut mit der 
Aderhaut-gew6hnlich adherent. Und zwar k~nn das Gewebe, das diese 
Membranen zusammenh~lt, mehr hyaliner Natur sein [Collins*)], 
oder es ist, und zwar in der Regel, entziindlicher Natur. Dadurch 
kommt es zu fibrSser Exsudation und schwai:tiger, bindegewebiger 
Neubildung. Es kommt bier zur Bildung yon bindegewebigen K oten 
[ErggeletS)] und echtem, Markr~ume nthMtendem Knoehen [Col- 
lins*), Czermak*), v. Hippel*), Guzmann*)]. Wo nicht Ver- 
schwartung eingetreten ist, ist in der weiteren Umgebung der Tumoren 
die ~Netzhaut yon der Aderhaut dureh ein subretinMes Exsudat seicht 
abgehoben. Dieses kann gallertig, leimartig oder auch diinnfliissig 
sein, enth~lt oft. schwimmende Choleste~rinkrystMle. Ein ganz regel- 
m~I3iger Befund ist aber die Ausbildung yon FettkSrnchenzellen, die 
meist pigmentiert sind und oft in dieken Lagen sowohl an der Ader- 
hantinnenfl-~che Ms an der NetzhautauBenfl~iche sitzen. Es kommt 
10" 
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aueh vor, dab sie den ganzen subretinalen Raum durchsetzen, all- 
m~thhch zerfallen und in Detritus umgewandelt werden-- [Gri f f i th*)] .  
Gelegentlich ist der subretinale l~aum aueh yon einem zierlichen Fibrin- 
netz ausgef/illt (v. H ippel ) .  Wit kommen jetzt zu den sekund~tren 
Ver~nderungen der Netzhaut. In den Pr~paraten, auf die ieh mich 
beziehe, war sie fast regelm~ftig total abge16st bis auf die geschilderten 
Verschwartungen. St~tbchen- und Zapfenschieht sind fast regelmgl~ig 
v611ig vertoren gegangen. Die K6rnerschiehten sind unregelm~$ig, oft 
dureheinandergeworfen und konfluiert. Was aber das auffallendste 
ist, ist die enorme Verbreiterung der Netzhaut his  auf das vielfache 
ihrer normalen Dicke. Am starksten ist die Verdickung in der N~he 
der Tumoren, kann sich aber auch auf ihre ganze Fl~tche ausdehnen. 
Gelegentlieh tritt allerdings auch, namentheh nach der ora serrata bin 
eine Atrophie tier Netzhaut ein. An den Stellen ihrer grSttten Ver- 
breiterung ist sie oft 6demat6s, yon tdeinsten Vakuolen, grSfteren Hohl- 
r~tumen und grol~en Cysten durchsetzt. Das gliSse Gewebe kann dabei 
stark gewuehert und kernreich sein. Aueh finder man vielfach die- 
selben Zellen, die ftir den subretinalen Raum so charakteristisch sind: 
FettkSrnehenzellen, diePigment enthalten und dieses bis in die inneren 
Netzhautsehiehten verschleppen kSnnen [Coll ins*), Czermak*)] .  
Die inneren Netzhautschichten sind gewShnlich noeh am besten er- 
halten, man finder dort sogar noeh ganz wohlerhaltene Ganglienzetlen 
[Ginsberg*)].  In den inneren Schiehten linden sich mitunter auch 
ganz kleine frisehe Tumorknoten, die an Glomerulussehlingen r- 
innern [v. Hippel*)] .  
DiG Aderhaut ist oft ganz normal, dann aueh wieder stark atrophisch, 
selten verbreitert, im v. Hippelschen Fall kavern6s entartet. ])as 
Pigmentepithel ist meist schwer ver~ndert, oft fehlt es weite Strecken 
v5llig, dann ist es gelegentlieh stark gewuehert und man kann seine 
Umwandlung in die FettkSrnehenzellen des subretinalen Exsudates 
erkennen. 1)it Lamina vitrea ist manchmal durehbroehen, amentlieh 
an den Stellen der Verschwartung, und die entziindliche Infiltration 
kann aueh auf die Aderhaut /ibergehen, sie kleinzellig infiltrieren 
(Czer m a k*)] oder sie selbst zu einem fibrSsen Gewebe mit Ausbihtung 
von bindegewebigen Knoten umwandeln. 
In den F~tllen yon totaler ±NetzhautablSsung, wenn diese in einem 
Strung nach dem hinteren Pol der Linse zieht, ist der GlaskOrper oft 
nahezu vSllig verschwunden. In den anderen F~.llen ist er in ein dich- 
*~s, fibrinSses Fasernetz umgewanddt [Coll ins*), v. Hippel*)] .  
Die iibrigen Vergnderungen der Augen sind durch die Folgen des 
dritten Stadiums gegeben. Kataraktbildung, Atrophie der Iris, Ver- 
wasehung des Kammerwinkels usw. Die sehwersten Veri~nderungen 
waren in Coll ins*) 3. Fall vorhanden, wo dureh staphylomatSse Aus- 
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buehtung des vorderen Bulbusabschnittes das Auge eine Limge yon 
36,5 mm erreichte. 
Der Optikus ist in der Regel wenig ver~ndcrt, nut ist das Stiitz- 
gewebe auf Kosten der ~qervenfasern etwas verbreitert. Bei Erg- 
gelet  s) war eine lakunare Atrophic naehweisbar. 
Auf Grund dieser klinischen und anatomischen Befunde wurde 
yon v. t t ippe l  die Diagnose ,,Angiom~tosis retinae", yon Meller 
,,Gliosis retinae diffusa ~eleangiektodes" gestellt. Um zu letzterer 
Stellung zu nehmen, kann ich reich kurz fassen; diesc Auffassung ist 
yon v. H ippe l  und Gamper  ausfiihrlieh und iiberzeugend widerlegt 
worden. Nur ein paar Gesiehtspunkte m~chte ich kurz beriihren: 
Durch eine Reihe einwandfreier Beobaehtungen yon FriihfMlen ist 
klar erwiesen, dab die GefaBveranderungen den Netzhautver~nderungen 
vorausgehen. Daran kann nichts ~ndern, wenn an den untersuchten 
Pr~paraten, die doeh immer Endausggngen angehSren, die Gliosis 
der retina mitunter die Gef~2neubfldung iiberwiegt. Bei der Be- 
urteitung yon Augenerkrankungen besitzen wit ja gerade den grol~en 
Vorteil, den friihesten Beginn und die Entwieklung eines Leidens in 
vivo verfolgen zu k6nnen, wie das bei keinem anderen Organ der 
Fall ist. 
Wenn Mcl ler*)sieh darauf beruft, dal3 bei vielen Gliomen eine 
starke Gefi~13neubildung stattfindet, so ist dabei ein Vergleich mit der 
Gliosis der Nctzhaut nicht gereehtfertigt. Das Stroma, d. h. die Stiitz- 
substanz, des G]ioms, um die die Geschwulstzellen mantelartig gelagert 
sind, ist ja im wescntlichen uus Gefi~t~en gebildet, so dM~ eine gelegent- 
liehe starke Gef~l~prolfferation bei dieser Erkrankung durchaus cr- 
klgrlich ist. Es ist nieht einzusehen, woher es bei einer Gliosis der 
Netzhaut zu solch einer enormen, gesehwulstm~l~igen Neubfldung yon 
Gef~13en kommen soll! Wenn eine ,,Gliosis" zu soleh einer fippigen 
Gefa~entwicklung eigen sollte, so miiBte man doch erwarten, daI3 
man das aueh bei der sekund~ren Gliosis der retina, gelegentlich finden 
sollte. D~rfiber habe ich in der Literatur niehts finden kSnnen. 
Leber2S), der sich ausffihrlieh mit der cystoiden Degeneration nnd 
sekundi~ren Gliosis in sehwer vergnderten, erblindeten Augen befM3t, 
erwi~hnt nirgends etwas yon auffallender Gef~i3neubildung, ebenso- 
wenig Ginsberg*) nnd v. Hippcl*).  Es wi~re doeh sehr merkwfirdig, 
wenn die sekundgre Gliosis niemMs, die primgre immer zu einer der- 
artigen Gefgl3wueherung fiihren wiirde. Dann ware auch die Frage 
nieht bcantwortet, wodurch diese sogenannte ,,primi~re" Gliosis hervor- 
gerufen sein sollte. In senilen Augen, wo wit derartige Prozesse in 
den vorderen Netzhautabsehnitten ke nen, h~ die Glioses ihre Ur- 
sache wohI in einer Lymphstauung, zuderen. Entstehung die Bedingun- 
gen durch die im Alter erfolgende Abnahme der Elastiziti~t und des 
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Turgors der Gewebe gegeben sind (Leber). Eine Erkl~rung fiir das 
Auftreten einer primgren Gliosis in jugendliehen Augen ist nieht zu 
geben. Da die retina eine Ausstiilpung der embryonalen Hirnblasen 
ist, miissen wir uns naeh analogen Vorg~ngen im Gehirn nmsehen. 
Und da ist festzustellen, dab es eine prim~re Gliosis des Gehirns gar 
nieht gibt. Sekund~re Gliosis ist dort wie am Auge hgufig zu be- 
obachten als Fo]ge v0n l~ngsam wachsenden Tumoren im Ansehlu{~ 
an Gefgftver~nderungen und wenn Nervensubst, anz irgendwie zugrunde 
gegangen ist. Am l~iickenmark wird wohl eine Erkrankung primgre 
Gliosis genannt: die Syringomyelie. Diese Erkrankung wird naeh 
Borst  s) in letzter Zeit vielfaeh als echte Tumorbildung aufgefa~t. 
Eine Beziehung zu unserer Erkrunkung zu konst.ruieren ist abet wohl 
ganz unstatthaft. N~ch all diesen ~berlegungen ist die Diagnose 
einer primgren Gliosis der l~etzhaut im Sinne Melters als unwahr- 
seheinlieh und unbewiesen abzulehnen. 
Ehe ich nun den Beweis zu erbringen versuche, dal3 aueh die v. Hip- 
pelsehe Auffassung seines Krankheitsbildes als ,,Angiomatosis retinae" 
nieht welter ~ufreehterhalten werden kann, mug ich reich etwas aus- 
fiihrlicher mit dem Angiom der anderen KSrpertefle besch~ftigen. 
Ieh beziehe reich dabei in erster Linie auf das ausgezeiehnete W rk 
yon Borst 2) ,,Die Lehre yon den Gesch~Witsten", habe reich abet aufter- 
dem in den dermatologisehen u d chirurgischen Handbfiehern i for- 
miert. Den Herren des pathologisehen Instituts, der Hant- und chirur- 
gisehen Klinik, die reich bereitwilligst berieten und mir histologische 
Prgparate zur Verftigung stellten, bin ieh zu besonderem Dank ver- 
pfliehtet. 
Unter Angiomen versteht Virehow gutartige Geschwfilste aus neu- 
gebfldegen Gefa.Ben und mit neugebildeten Etementen in den Wan- 
dungen. Man unterseheidet zwei versehiedene Abarten: das Angioma 
simplex oder die Te]eangiektasie und das Angiom~ cavernosum. Das 
erstere ist fast immer ~ngeboren. Das weibliehe Gesehleeht isC zwei- 
bis dreimal so oft betroffen als das mgnnliehe (Wilms, Borst  u. a.). 
Oft besteht bei der Geburt nut ein einziges Angiom, das dann ent- 
spreehend em betroffenen K6rperteil mitwgehst. 0fters kommen 
dam~ einige Woehen aeh der Geburt mehrere neue hinzu, deren ~Vachs- 
t.um dann ganz auBer Verha.ltnis zu dem betroffenen KSrperteil steht. 
iXaeh mehr oder minder langem Waehstum bleiben sie dann stationer 
oder k6nnen sieh sogar wieder zurfiekbitden. Zu den Settenheiten 
gehSren sich in sp~ten Jahren entwickelnde, sogenannte tardive Angiome 
(Joseph~)]. Manehe ,Autoren sind sogar .der Meinnng, dab diese 
tiberhaupt nieht vorkommen, dab sie vie]mehr auf einem Beobaehtungs- 
fehler der Patienten beruhen, in der Weise, dal3 in einem vom P atienten 
iibersehenen, angeborenen kleinen Angiom in sp~teren Jahren pl6tz- 
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lich ein progressives Waehstum einsetzt. Derartige Vorg~nge werden 
6fters beobachtet. Aufter den kongenitalen oder auf angeborener 
Anlage beruhenden Angiomen gibt es noch solche, die im Greisenalter 
auftreten, nnd dann oft in grofter Zahl sich fiber den KSrper aus 
breiten. Diese sind einfaehe Alterserscheinung und haben mit den 
erstgenannten niehts gemein. Naeh t~orstS) sitzt das Angiom fast 
ausschliei3Iich in Haut und ScMeimhaut. In Knoehen, Gehirn, Mamma, 
Leber usw. sind es meist Kavernome. Nach Wilms betrifft es in 75% 
der Fglle die Gesiehtshaut. Gelegentlieh wird es in anderen Organen 
(Milz, Leber, Niere) gefunden, aber nur als Zufallsbefund bei der Sektion. 
Borst  e) erwahnt, dal~ auch ira Gehirn ganz selten einmal ein kleines 
Angiom gefunden wird, daft ~ber im Leben nie Erseheinungen ge- 
maeht habe. Ein zum Tode ffihrendes Angioma racemosum des Ge- 
hirns ~-arde yon E manue l  [zit. bei 25)] beschrieben. Auf die Angiome 
der Aderhaut komme ieh nachher noeh zu spreehen. Die Angiome 
beruhen auf angeborener, abnormer Anluge und nehmen h~ufig dnrch 
entwicklungsgesehichtliche Gesichtspunkte bestimmte Gebiete ein, 
wie die Gegend des ersten Xiemenbogens, des Oberkieferfortsatzes, 
des Stirnfortsatzes usw. Virchows Anschauung, daft sis Gegenden 
embryonater Spaltenbildung bevorzugen, wird yon Wil ms, Tre n- 
de lenbnrg  u. a. be:tritten. Uber symmetrisehes Auftreten land ich 
nur einen Fall yon Schirmer (zit. bei Miehel3~)], bei dem beide 
Oberllder betroffen waren und we zugleich noch Varikosit~ten der 
l~etzhautvenen bestanden. Eine Form der Angiombildulqg, die ~ine 
entfernte ~uftere J~hnlichkeit mit unseren Tumoren hat, land ich bei 
Darier 6) und Miehel3~). Sic besehreiben sternfSrmige Angiome in 
den Lidern, die oft spgt zur Zeit der Pubert~t oder noeh spgter auf- 
treten und die Lidh~ut bevorzugen. Sie bestehen aus einem roten 
und vorspringenden Zentrum, von denen teleangiektatische Verzweigun- 
gen ~usstrahlen, die an Spinnenffit~e erinnern. Daft diese zu progres- 
sivem W~chstum neigen, ist nieht erwa~hnt. 
Naeh L e x er s~) besteht die Gesehwulstmasse aus stark erweiterten, 
sieh durchflechtenden Kapillaren und kleinen GefgftrShren, deren 
Wandung glatte oder mehr kubisehe Endothelzellen nndzirkul~r an- 
geordnetes Bindegewebe nth~lt. Die VergrSf3erung der einfaehen 
Hamangiome geht in der Weise vor sieh, daft Gefgftsprossen sich wie 
Wurzeln in die Umgebung vorsehieben und st~indige Neubildung, Ver- 
lgngerung und Erweiterung yon Kapillaren das Gewebe der Naehbar- 
sehaft vSllig durehsetzen. N~eh 0gawa erfolgt die VergrSI]erung 
der w~rzenfSrmigen Angiome nieht durch Aussprossen seitlieher V - 
zweigungen, sondern dutch Wachstum der bere~ts bestehenden Gefgfte 
der Weite und der L~nge naeh. Darier s) meint, daft hauptsgehlieh 
die Venen an der Vermehrung beteiligt sind, die KapilIaren und kleinen 
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Arterien in geringerem Grade. Die Prgparate, die ich zu durchmustern 
Gelegenheit hatte und unter denen sich auch eins vom Gehirn befand, 
bestanden ebenfalls aus zuhllosen blutgeffillten kleinen, sieh verschlin- 
genden Venen und KalJillaren, die durch mehr oder weniger eichliches 
Bindogewebe voneinander getrennt waren. 
Bei vielen Angiomen befindet sich zwischen den GefgBschlingen 
nicht nut Bindegewebe, sondern aueh andere Gewebselemente, sofern 
sie in der betreffenden KSrperstelle vorkommen. Bei den Angiomen der 
Haut sind die Sehweil~driisen vermehrt, vergr5f~ert und erweitert. 
Unna  land in der noch gesunden Umgebung des Angioms das Ka- 
pillarnetz der Kngueldriisen bereits in. Wucherung. An der hyper- 
plastischen Entwicklung nehmen much die Talgdrtisen und die epider- 
moida, len ~berzfige der timarbi~lge teil. Auch Hautdriisen, Haar- 
folliket, Museuli arrectores pilorum und Fettgewebe nehmen an dem 
st~rkeren Wa.ehstum toil. Niemals abet land ich entztindliche Pro- 
zesse odor gar exsudative odor fibrin6se Ausscheidungen i die Um- 
gebung erwiihnt, auch im Gehirn batten die seltenen Angiome nie 
irgendeinen irrita.tiven EinfluB atff die Umgebung a.usgeiibt. 
Dagegen kommt es in seltenen Fi~llen zu einem destruierenden 
Wachstum. Es ist sogar besehrieben, dab derartig tiefgreifende Tele- 
angiektasien zu Atrophie des Augapfels, zur Zerst6rung yon Muskeln 
und Knoehen f/ihren kSnnen. Indem die Gewebe unter der fortw~hren- 
den Gef~Bneubildung sehwinden, kann das Angiom nach Perforation 
des Knochens in das Cavum cranii einwuchern [Schil ler36)]. Wenn 
diese Art des Wachstums much scheinbar den infiltrierenden Charakter 
maligner Tumoren tr~gt, so geniigt dies doch nieht zur Angliederung 
an die b6sartigen Geschwfilste, da niemal~ Metastasen auftreten 
[Lexer31)]. Bors t  ~) dagegen ist der Ansieht, daft destruierendes 
Wachstum beim Angiom nicht vorkommt. In solchen F~llen miisse 
man die Kombination mit Sarkom annehmen. 
Uber die Kavernome kann ieh mich kiirzer fassen. Aueh sie sind 
moistens angeboren [Saa l fe ld  n) u. ~.] und nehmen konform dem 
Waehstum des betroffenen K5rperteils ebenfalls zu. Ein prinzipiel]er 
Untersehied gegeniiber dem Angioma simplex ist nieht vorhanden. 
Dieses ka,nn gelegentlieh in ein Ka, vernom iibergehen, such ist Kom- 
bination der beiden Abarten in ein und demse]ben Tumor beobaehtet. 
Bei beiden kommt es zu Wueherungen i und an der Wand der Ge- 
f~,l~e und zu Verdiekung der Kapillaren, und zwar beim Angiom~ sim- 
plex zu einem La, ngenwaehstum unter m~l~iger Erweiterung der Lieh- 
tung, beim Kavernom zu Verkiirzung der Gef~l~e durch Zug des Binde- 
gewebes und dadureh zu hoehgradiger Dilatation der Lumina. Diese 
Hohlr~ume sind yon einem .fla, chen Endothel ausgekle~det, dann folgt 
eine Schieht ela,stiseher F~sern, dann derbes Bindegewebe. Wahrend 
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die Teleangiektasien hie eine Kapsel haben, besteht eine solehe bei den 
Kavernomen immer. Im AnsehluB an Kavernome kSnnen sich elephan- 
tiatistisehe Verdickungen d r betroffenen KSrperteile bilden [J o s e p h 21)]. 
Kavernome gibt es aul3er in der Haut in Leber, Milz, Nieren, Knochenmark, 
Uterus, Durra, Harnblase, Muskeln, Herzvorhof, Ovarien usw. [B orst2)]. 
Wenn wir nun die v. Rippelsehe Erkrankung der Retina mit dem 
Angiom der iibrigen KSrperteile vergleiehen, dann werden wir sehr 
wenig Gemeinsames, aber sehr viele Verschiedenheiten li den. Das 
Gemeinsame ist eigent]ieh nur die Tatsaehe, dab beides Gef~il3gesehw~ilste 
sind. In folgenden Punkten weichen sie aber ganz wesenttich von- 
einander ab: Wa.hrend beim Angiom das Leiden fast immer angeboren 
ist, und wenn progressives Waehstum eintritt, dieses in den ~aller- 
meisten FMlen sehon ganz kurz nach der Geburt einsetzt, trit~ bei 
der v. ttippelschen Krankheit das Waehstum immer erst sparer, und 
zwar friihestens im 2. Lebensiahrzehnt, gew6hnlich abet erst im 3. auf. 
W~hrend also beim Angiom das tardive Auftret, en zu den grSt3ten 
Seltenheiten gehSrt, ja yon manehen Beobachtern sogar bestritten 
wird, fehlen bei unserer Erkrankung die FMle mit dem fiir ein Angiom 
doch so eharakteristisehen Waehstum in den ersten Lebenswoehen. 
W/~hrend beim Angiom symmetrisches Auitreten so gut wie hie be- 
sehrieben ist, ist dies bei unserer Erkrankung in der HMfte der FMle 
zu beobaehten. Das Angiom wird yon der Umgebung reizlos ertragen, 
nur gelegentlich ypertrophieren benachbarte Gewebselemente, w~h- 
rend unsure Tumoren eine ausgesprochen entziindungserregende, ex- 
sudative Wirkung nicht nur auf die na.ehste Umgebung, sondern aueh 
auf entferntere Tulle der Netzhaut ausfiben. Wghrend beim Angiom 
destruierendes Waehstum nnr in /iui~erst seltenen Fgllen beobachtet 
wird [Borst  e) spricht ja dann iiberhaupt schon yon sarkomatSser 
Entartung], ist dies bei all unseren fortgeschrittenen Fgllen besehrieben. 
W~hrend iiberhaupt die weitaus meisten Angiome w~ihrend er ganzen 
Lebenszeit eine (naeh kurzem Wachstum im ersten Lebensjahr) un- 
vergnderte GrSi3e beibehalten, wachsen die Tumoren unserer FMle 
in langsamerem oder sehnellerem Tempo. Wahrend es abnorm selten 
ist, dal3 ein Angiom dureh destruierendes Wachstum, beispielsweise 
durch die Orbita auf das Gehirn iibergreift, Metastasen im Gehirn aber nie 
gefunden wurden, starben 10% unserer t~glle an Gehirntumoren, 
wobei ich die Frage often lasse, ob es sich um Metastasen oder 
primer multiples Auftreten der Tumoren handelte. Dal3 in den 
v. Hippelschen F~llen 21/2real h~ufiger Mgnner als ]?rauen betroffen 
wurden, kann ja ein Zufall sein, ist aber immerhin merkwiirdig, da 
das Verhaltnis beim Angiom genau umgekehrt ist. 
Ganz versehieden sind auch die mikroskopischen Bilder. Die An- 
giome bestehen aus gleiehmal~ig, ut ausgebildeten Gef~13en und Ka- 
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ioillarschlkqgen, getrennt dureh Bindegewebsziige und eventuell ge- 
wucherten anderen, aber zu dem 0rgankomplex (Haut usw.) zuge- 
hSrigen Gewebselementen. Bei unseren Tumoren wechseln Stellen 
mit echt angiom~t6s aussehenden, plexiformen Gef~tBen und Kapillaren; 
mit Partien, we die ~7~chernden Kapillaren zu lumenlosen ZelIsehl~uchen 
-str~tngen und -seheiben umgewandelt sind. Aul3erdem finden sich hier 
h~tufig ganz gef~tNose Tumorteile, in denen degenerierte, fetthattige 
Zellen den tIauptbestandteil gbgeben. Auch beim Angiom kommt 
es zu GefgBver~nderungen wie Intimawucherungen, Wandverdiekungen, 
aber hie linden wir dort kleinzellige Infiltration der Gef~gw~tnde, wie 
es bei uns ein sehr h~tnfiger Befund ist. Und wenn es beim Angiom 
zur Bildung yon soliden Str~tngen und lumenlosen zylindrisehen Wuehe- 
rungen kommt, so geh6rt es nicht mehr zum eigentlichen Angiom, 
sondern zum tIgmangioendotheliom [B or s t2), L e x er sl)]. Infolge des 
hgufigen Blutmangels ehen wir die Tumoren mit dem Augenspiegel 
oft nicht rot, sondem r6tlich, gelbrot, gelb mit allen Seha, ttierungen 
bis weiftgelbtieh, mud zwar noeh in Stadien, we nieht etwa sekundgre 
Netzh~utveranderungen die rote Farbe verdeckten. Angiome sehen 
immer rot oder, wenn sie in tieferen Lagen der Haut liegen, bl~tulieh 
aus. Aneh hier zeigt die Untersuchung mit dem Augenspiegel sehon, 
daft unsere Tumoren etwas anderes ind als einfaehe Angiome. 
Meiner  ~berzeugung s ind die Tumoren ,  die bei der  
v. t t ippe lsehen Krankhe i t  au f t re ten ,  ke ine  Ang iome,  son-  
dern ,  wie ich eben schon andeutete ,  Endothe l iome.  Di  
Endotheliome and ihre Abaft, die Peritheliome, gehSren zu einer Klasse 
yon Geschwalsten, die das Gehirn und die Meningen mit Vorliebe be- 
treffen. Schon diese Tatsache spricht fiir die Wahrschein]ichkeit, daft 
in der Retina, entwicklungsgesehiehtlich e nem vorgeschobenen ttirnteil, 
gelegentlich aueh derartige Tumoren gefunden werden sollten. Um die 
iiberans nahen Beziehungen, die zwischen unseren Tumoren und en 
EndotheIiomen bestehen, beweisen zu k6nnen, will ich das wesent- 
lichste mitteilen, was Bors t  2) fiber diese Gesehwulstklasse agt: 
Die Endothetien gehSren in engste Beziehung zu den Bindegewebs- 
zellen, sind a.ber weitgehender, epithelghnlicher Metamorphose f~thig. 
Ihre Geschwalste geh6ren also weder zu den K~rcinomen noch zu
den Sarkomen, sondern sie beanspruchen eine Sonderstellung im onko~ 
logisehen System. Golgi  errand 1869 den Namen Endotheliom, der 
auch das Charakteristische dieser Geschwulstart ausdriickt, v. Reek-  
l inghausen stellte zuerst die Ansieht anf, daft die Endothelien der 
Saftbahnen (Blur- und Lymphgef~fte) das protife~ierende und die Ge- 
schwulst charakterisierende Element seien. Es gibt blutgef~Breiche, 
bluta~rme, solide, cystisehe, derbe und medull~re Endotheliome. Sie 
neigen zu sehleimiger, hyMiner, amyloider Degeneration und sie spei- 
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chern Glykogen auf. Darln erkennen wir eine dutch die geschwulst- 
mg$ige Entartung des Endo~heliums hervorgerufene StSrung des 
S~dtestroms, bzw. eine Alteration der ehemisehen Zusa.mmensetzung 
der Gewebssgfte. Dadurch ist der yore Biutgef~B- ztfm Lymphsystem 
gerichtete Ernghrungsstrom sowohl in seinen Mengen als in seiner 
Zusammensetzung bedenklieh gestSrt. Die Folge davon ist die Ab-  
Iagerung der versehiedenartigsten Produkte des gestSrten Stoffwechsels 
and Si~fteaustausehes. Das tritt in keiner Geschwulstgruppe so pri~g- 
nant in Erscheinung, als gerade bet den Endothehomen, und tiegt in 
der physiologisehen Bedeutung der Endothelien, na.mlich in ihrer 
Sekretionstgtigkeit (B or s t). 
Ihr klinisehes Verhalten zeichnet sich dutch sehr langsames Wachs- 
t, um aus, und sie sind relativ gutartig. Ihre Metastasierungsf~higkeit 
ist sehr besehri~nkt, dagegen neigen sie zu lokaler l~ezidivbildung. 
Generalisationen des Geschwutstprozesses ind selten. Es gibt aber aueh 
raseher wachsende, destruierende und metastasierende Endotheliome. 
In der Regel sind es wohl begrenzte, manehmal bgekapselte Knoten, 
die zu exsudativer and adhi~siver Entziindung in tier Umgebung fiihren, 
besonders in den serSsen Hguten des Gehirus. Diese Exsudate sind sekre- 
torisehe Leistungen der blastomahnliehen E dothelien. 
iYIan unterscheidet das Hi~mangio-Endothelioma intravasculare oder 
simplex, und das perivaseulare oder Peritheliom. Ersteres nimmt 
seinen Ausgang yon dan eigentlichen Endothelien der Blutgefi~l~e 
(Kapillaren), letzteres von ihrem AuSenbel~g, weleher wahrseheinlich 
den Endothelien gleiehwertige Zdldemen~e darstellt. Die Endothehome 
bestehen ganz vorwiegend aus gewueherten, eu gebildeten kapillaren 
B!utgefi~I~en, die in mannigfaltigster Weise dureheinandergesehlungen 
sind. Teilweise sind die Blutgefgite rfiill~ yon gewucherten, endo- 
thelialen Elementen, so dal~ lumenlose Z llschli~uehe und Zellstr~nge 
siehtbar sind. Zwischengewebe ist oft spgrlieh. Andererseits kSnnen 
die Gefi~f3e in allen Stadien der Ektasie angetroffen werden. Wit linden 
Tumoren, in wetehe a11e Kapillaren mit ether einzigen Lage kubiseher 
oder zylindrischer protopla.smareieher Zellen a.usgekleide~ sind. In 
solehen Geschwiilsten sind die Kapillarbahnen oft stark dilatiert und 
liegen so dieht aneinander, dab man an ein kavern6ses Angiom er- 
innert wird. Dann aber gibt es wieder ganz andere Bilder, die durch 
die betrgehtliehere und regellose Wucherung der Endothelien gegeben 
sind. Die kubische and zylindrische Form der Endothelien wird preis- 
gegeben und es entstehen rShrenfSrmige Gebilde, deren Mantelschicht 
aus dam gewueherten Endothel besteht, wghrend die IAchtung tier 
R6hren nut noeh Reste yon roten BlutkSrperchen einschliel~t. Waiter- 
bin wird das Lumen tier Blutgefg~e vSllig yon der endothelialen Wuehe- 
rung beansprucht. Diese versehiedenen Bilder sind dutch mehr oder 
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weniger fortgeschrittene Gewebsreife bedingt. Diese Endotheliom- 
formen zeichnen sieh h~ufig durch starken Fettgehalt und Glykogen- 
infiltration der kubischen und zylindrisehen Elemente a, us. 
Eine Abaft d~r Endotheliome sind die Peritheliome, yon ihnen abet 
in ihrer ganzen Genese und ihren Wachstumseigentiimliehkeiten nieht
grunds~tzlich verschieden. Aueh hier bilden den HauptanteiI der Ge- 
schwulstmasse kapiIl~tre, mehr oder weniger ektatische Blutgef~13e. 
Die Zellwueherung bevorzugt nicht die Lichtungen, sondern die AuSen- 
seite der Gef~13e. Besonders h~ufig ist ihre Lokalisation im Gehh'n 
und den Hirnh~uten. Dabei finder man, dab die waehsende Gesehwulst 
an den jiingsten Stellen Sprossen zarter Kapillaren bildet, die alsbald 
in ein engmaschiges Netz zusammentreten, in dessen Masehen grof~e, 
protoplasmareiehe, rundliche und polymorphe pitheI~hnliche Zellen 
gelegen sind. Die fertige Geschwulst stel]t ein System yon Blutgef~f]en 
und Zeltzylindern dar, ein plexiformes Angiom, in welchem die Gef~f3e 
yon radiarstrahligen Massen gewucherten Perithelien eingescheidet 
sind. An der Peripherie befindet sieh eine deutlieh entwickelte fibr6se 
Kapsel. Seh]eimige hyaline Entartungen sind aueh hier hgufig. 
Fami]igre Disposition bei Endotheliomen ist bekannt, auch treten 
sie multipet auf, doeh nicht in Form yon Metastasenbildung, sondern 
stellen eine primer multiple Erkrankung dar. 
Vergleichen wir nun die Endotheliome mit den Tumoren bei der 
v. Hippelschen Krankheit, so linden wir eine ganze Reihe gemeinsamer 
Merkmale. Es sind in beiden F~llen Gefgl3geschwfilste, die langsam 
wachsen, dabei relativ gutartig sind. Sie treten hgufig multipel auf, 
ich verweise hier auf ein Bild im Borstschen ~) Werke, wo multiple 
Endotheliome in den Meningen abgebfldet sind: eine ganze Zahl kleiner 
runder Tumoren in naher Nachbarschaft beieinander, genau so, wie wir 
die multiplen Tumoren h~ufig im Augenhintergrund verstreut iegen 
sehen. Eine derartige Gruppierung kleiner Angiome babe ich nirgends 
erw~hnt gefunden. Da die erkr~nkten Endothelzellen der Endotheliome 
ein pathologisches Sekret liefern, finden wir im Gehirn exsudative und 
adhesive Prozesse in ihrer Umgebung. Und das sind doeh gerade die 
hervorstechendsten Eigenschaften, die sehon kleine v. Hippelsche 
Tumoren auf ihre Umgebung ausilben, getzt sind sofort die hoeh- 
gradigen Veranderungen der zu den Tumoren fiihrenden Netzhaut- 
gefgSe erkl~rt. Es sind entzfind]iehe Ver~nderungen der Gefal~wgnde, 
hervorgerufen durch die toxischen Einfliisse des Tumors. Deswegen 
sind die Ver~nderungen am. stgrksten in der N~he des Tumors und 
nehmen in seiner weiteren Entfernung nach der Papille zu ab. Daher 
kommt die so oft gefundene kleinzeltige Infiltration der W~nde. Bis 
jetzt war die Erweiterung der Arterie immer dutch das durch den 
Tumor gegebene Stromhindernis erkl~rt worden, wenn es dann auch 
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noch nicht klar war, warum sie nach der Papille zu schm~ler wurde; 
zur Frage der Erweiterung der Vene wurden die kompliziertesten u d 
immer unbefriedigenden Erklarungen konstruiert [Fuchs*) ,  Iseh- 
reyt2°)]. So ist aueh fiir die Vene die Erweiterung ungezwungen er- 
kl~rt; infolge der Entz~indung geben dieWandungen ach und werden 
ektatisch. 
Charakteristisch fiir das Endotheliom ist die Ablagersng der ver- 
schiedenartigsten Produl~te, wie Sehleim, Fibrin, Fett, Glykogen usw. 
Das erkl~rt bei  derv .  ttippelsehen Erkrankung, dal~ schon relativ 
kleine Tumoren zu ausgedehnter seichter NetzhautablSsung ftihren 
und zur Bildung von subretinaIen Exsudaten mit Ablagerung yon 
Detritus der verschiedensten Art, Cholestearinkristallen usw. Das 
erkl~rt die fettige Degeneration der Netzhaut in der Umgebung des 
Tumors. DaB das alles nur Folge von ZirkulationsstSrung eines um- 
schriebenen kleinen Angioms sein sollte, war doeh nieht sehr wahr- 
scheinlieh. Und hie war bisher erkl~rt, woher es kam, dat3 derartige 
Degenerationsprozesse aueh entfernt yore Tumor in vollkommen 
normal mit B lut  versorgter Netzhaut ~uftreten. Aueh daran ist wieder 
der chemisch-toxisehe Einflu~ des im Auge sitzenden Endothelioms 
sehuld. Wie die Netzhaut aueh bei allgemeinen und S~offweehsel- 
erkr~nkungen (Nephritis, Diabetes usw.) au~erordentlieh mpfindlich 
fiir im Blut kreisende Giftstoffe ist, so ist es aueh erkl~rlich, dal3 ein 
pathologisches Sekret verbreitender intraokularer Tumor degenerations- 
erregend in Netzhautbezirken wirkt, die yon ihm entfernt liegen. Da- 
her rtihrt es gueh, dag, wie so hgufig beschrieben, dienicht vom Tumor 
betroffenen Netzhautgefg~e erkr~nken und sieh erweitern. Auch die 
hgufig gefundene RStung und Verschleierung der Papilla kann durch 
derartige Einflfisse hervorgerufen sein, ebenso wie die Infiltrationen 
in der Aderhaut. 
Weitgehende ~bereinstimmungen si d aueh in dan mikroskopischen 
Bildern zu finden. Aueh bier verweise ich auf ein Bild yon Borst2), 
das ein Endotheliom der Parotis darstellt: man sieht im selben Prg- 
parat Stellen, die genau wie ein Angiom aussehen: verschlungene, 
kleine, blutgefLillte Kapillaren, daneben abet sehon blutleere K~pillar- 
sprossen, solicle Zellsehlguche und -strange, genau so, wie sie in den 
Bildern yon Czermak*) ,  v. H ippe l* ) ,  G~mper  u. a. zu linden sind; 
und drittens ehen wir gefgBlose Bezirke yon grogen fettig degenerierten 
Zellen, wie wir sie in einem gewShnlichen Angiom nie linden; gerade auf 
diese Gewebsteile hat v. H ippe l  besonders aufmerksam gemaeht, 
ohne eine befriedigende Erkl~rung daffir zu geben. 
Meine oben ausfiihrlieh gesehilderten Pr~parate sind aueh ein 
Beweis ffir diese Ansehauung. Es handelt sich in beiden Fgllen um 
Tumoren, die sofort als BlutgefgSgesehwfilste imponieren. Doeh eine 
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genaue Durehsieht l~13t es ausgesehlossen erseheinen, dag es sich um 
einfaehe Angiome handelt. Das i)berwiegen der lumenlosen GefiilL 
knguel (s. Taft I. Abb. 1), der iiberaus tarke Glykogenreichtnm (s. Taf. I, 
Abb. 2) und die beg'innende f ttige Degeneration spreehen sofort da- 
gegen. Sehr instruktiv ist der toxisehe Einfluf~ dieser Tumoren auf 
die Umgebung: wir linden sowohl entziindliehe als degenerative Er- 
seheinungen; erstere in Form kleinzelliger Infiltration der benaeh- 
barren Gef~ltwandungen und adha~siver Verse'hwartung yon Netzhaut 
und Aderhaut mit Ausbildung yon bindegewebigen Proliferationen, 
letztere in der eystoiden Entartung der Netzhaut mit Bildung eines 
Exsudates, das znm Teil aueh entztindlieher Natur sein kann (s. Abb. 
s. 139). 
DaG die mikroskopisehen Bilder sowohl im einzelnen Pr~parat als 
in den verschiedenen ver6ffent]ichten F~llen untereinander so variieren, 
darf nieht wundernehmen,  da gerade bei den Endothel iomen Ge- 
sehwiilste, und in den einzelnen Gesehwfilsten Bezirke yon sehr ver- 
sehiedener Gewebsreife vorkommen.  Gut  ausgereifte Endotheliome 
n~ihern sich im Bau sowohl als im ~¥achstum den Angiomen;  das 
sind gerade die, die lange Jahre ziemlieh stationar und gutartig bleiben 
k6nnen. Sehleeht ausgereifte waehsen sehneller und zeigen Bilder yon 
b6sartigem Charakter. So babe ieh im Fall Mayer, der sehon naeh 
1/2 Jahr zur Enukleation kam, sogar Mitosen gesehen. So erkl~trt die 
mehr oder weniger fortgesehrittene G websreife der Tumoren das ver- 
sehiedene Verhalten im klinisehen Verlauf und naehher in den mikro- 
skopisehen Pr~paraten. 
Bei den Endotheliomen und der v. Hippetsehen Erkrankung ist 
die famili~re Disposition h~ufig zu erkennen. Und nun ist aneh der 
Zusammenhang mit den Gehirntumoren rkl~rt, an denen 10% unserer 
Erkrankten starben. Das brauehen keine Metastasen zu sein, die bei 
den Endotheliomen selten sind, aber immerhin vorkommen. ])as 
erMart ailein sehon das h~iufig multiple Auftreten der Endotheliome. 
Wahrscheinlieh ist es so, dab eine Reihe yon Endotheliomen im Gehirn 
und der ihr genetiseh verwandten Netzhaut gleichzeitig auftreten, 
dal3 die Tumoren im Auge entspreehend der Natur dieses Organes, 
schon knrz naeh ihrem Beginn Erseheinungen machefi, im Gehirn 
aber erst naeh langerem Waehstum Krankheitserseheinungen hervor- 
rufen. DaB dann bei den Operationen gerade Cysten gefunden wurden, 
ist bei der ausseheidenden Tatigkeit der Endotheliome und ihrer hau- 
figen cystisehen Entartung durehaus erklarlieh. DaB beide Augen 
so haufig befallen sind, wird wohl auf primfi~r multiptem Auftreten 
beruhen. 
Nach Ber/ieksiehtigung all dieser Gesichtspunkte kommen wir zu 
dem SehluG, daft die v. I-Iippelsehe Erkrankung nieht auf einer Angio- 
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matosis retinae, sondern auf Ausbildung yon Endotheliomen in der 
Netzhaut beruht. 
Ein Peritheliom, ausgehend yon der Zentralarterie, hat S c h iec k 35) 
sehon beschrieben, und G insberg  hat die Zusammengeh6rigkeit zur
v. Hippelsehen Erkrankung schon vermutet, ohne die weiteren Schliisse 
daraus zu ziehen. Auch Sa lzer  hat ein derartiges Peritheliom im 
retrobulb~ren Teil des Optieus besehrieben. Wie im Gehirn das Endo- 
theliom gew6hnlich in der Form des Perithelioms vorkommt, so ist 
es aueh in den ZentrMgef~tgen der Fall; diese, wie aueh die Gef~Be 
im Gehirn, sind noch mit einer zweiten Schieht Deekzellen, den Peri- 
thelien, bekleidet, yon  denen die Tumorbildung ausgeht. In den Netz- 
hautgefi~Ben ist nut die Ausbitdung des Endothelioms mSglich, da hier 
die Perithelien fehten. Ein prinzipieller Unterschied ist abet, wie sehon 
erwa.hnt, zwischen den beiden Gesehwulstarten nieht vorhanden, da 
es sieh bei Endo- und Perithelien um gleiehwertige Zellelemente handelt. 
Ein Endotheliom am Sehnervenkopf hat S id le r - I - Iuguen in  37) 
beschrieben. Seine Prii, parate zeigen weitgehende l)bereinstimmung 
mit den unseren. Es handelt sieh um einen Tumor mit auBerordent- 
lieh zahlreichen Gef~gen und Kapillaren. Die meisten Kapillaren sind 
aber leer. Die Wucherung der Endothelien hat hi~ufig zu Zellh~uten 
geffihrt, die grulopenartig eordnet der Gesehwulst einen retikul~ren 
Bau verleihen (ganz wie im Pr~parate Mayer) .  Im oberen Teil der 
Gesehwulst finder sich ein grSBerer nekrotiseher Herd. Hier sind die 
Gef~Bwandungen u d das Gewebe hyalin gequollen. Am I~ande zeigt 
sieh aueh eine leichte Gewebsreaktion yon entzfindliehem Charakter. 
In und um den Tumorstiel befindet sieh ein homogenes Exsudat mit 
wenigen eingelagerten Pigmentzellen. Die nekrotischen und entzfind- 
lichen Erscheinungen fiihrt S id le r -Huguen in  darauf zurfick, dab 
der gestielte Tumor in seinen peripheren Bezirken schleeht ern~hrt 
w~re. Ieh glaube, dag diese Ver~nderungen gera~le zum Charakter des 
Endothetioms geh6ren. 
Eine weitere Frage ist die, ob es eine eehte Angiomatosis retinae 
gibt! In Lebers  25) Handbueh linden wir daratff die Antwort: Die 
angeborene Tortuositi~t der Venen, gelegentlich aueh der Arterien, die 
immer doppelseitig st, kann nieht zur Angiombfldung gereehnet werden. 
Dagegen sind 5 F~lle bekannt, wo bei ausgedehnten Teleangiektasien 
der einen Gesichtsh~lfte enorme Sehli~ngelung der Netzhautgefi~Be am 
gleiehseitigen Auge zu finden war. Im Falle yon Pantaen ius  [zit. bei 2~)] 
betraf das Angiom die ganze linke Kopfll~Ifte, besonders die Umgebung 
des Auges mit einem groBen Angiom am Oberlid. Das Angiom setzte 
sich in die Orbita fort, so dab Exophthalmus bestand, und da sehwere 
Gehirnerscheinungen vortagen, muBte man seine Fortsetzung bis ins 
Cavum eranii annehmen. Leber  nennt die Gef~Bver~nderungen in 
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der Netzhaut nur ,,Teleangiektasien", gibt aber zu, daG sich zwischen 
diesen und einem Angiom keine scharfen Grenzen zishen lassen, ein 
Standpunkt, auf dem aueh B or st durchaus teht. Bei dem schon 
friiher erwi~hnten Fall E manuels  [zit. bei 32)], bei dem bel der Sektion 
ein Angioma raeemorum des Gehirns gefunden wurds, wurdsn Kon- 
volute der konjunktivalen Vsnen und starke Verbreiterung und Sehlinge- 
lung der episkleralen und Netzhautgefi~$e g funden. Dies sind Fille, 
die man als Angiomatosis retinas bszeichnen mu$, da die zugleich 
vorhandenen Gesichtsangiome diese Deutung verlangen. ])as ent- 
sprisht auch dem Vsrhalten, wie es bsim Angiom dsr Aderhaut die 
Regel ist. Unter asht bekannten F~llen yon Aderhautangiom sind 
fiinf zu linden, bei denen gleichzeitig Teleangiektasien des Gesiehtes 
bestanden [Henn ing-Mi les ,  Lawford,  Wagenmannn) ,  Tai lor,  
Steffen~39)]. Und diese Aderhautangiome sind, wie zu erwarten, 
immer angeboren, da sie meist bei Kindsrn angetroffen werden, oder 
die Sehsehwiehe anamnestisch seit fdihestsr Kindheit. bestsht [Gins- 
berg*)]. Unter allen Fa~llen, die unter dem Namen ,,Angiomatosis 
retinae" ver6ffentlicht wurden, ist einer, der Emanuels*), dsr viel- 
leicht hierher geh6rt. Allerdings fehlen hier gleichzeitige Teleangiekta- 
sien am Gesicht. Es handett sieh urn sin zwsiji~hriges Kind, desssn 
Auge wsgen Gliomvsrdachts enuclsiert wurde. Es land sieh ein Ring- 
angiom des Ciliark6rpers, auftsrdem warsn simtliche Netzhautgefa.$e 
stark geschl~ngelt und erweitert, und stellenweise war es zu lebhafter 
Kapillarsprossung gekommen. Die Netzhaut war abge16st und dege- 
neriert. 
Ehs ich zu einer Zusammenfassung meiner Ergebnisse komme, 
mu$ ich reich noch kurz mit der Auffassung Fischersg), eines Nicht- 
ophthalmologsn beschi~ftigen, der, ohne Priiparate yon v. I-Iippelscher 
Krankheit gssehen zu haben, eine zuniehst bestechende I-Iypothese 
fiber die Einordnung dieses Krankheitsbildes in das System der Tu- 
moren aufstellt. F ischer geht zunichst auf das Netzhautgliom ein, 
das, wie er ausfiihrt, von vielen Au~oren als Sarkom aufgefaBt wurde, 
yon Virchow abet, dsr es yon der die Nervenfasern bekleidsnden Glia 
ableitete, Glisma oder Neuroglioma genannt wurde. Da nun das 
Gliom des Gehirns immer gutartig ist, hie )/Ietastasen macht und erst 
im spiteren Lebensalter auftritt, das der 1k'etzhaut dagegen sehr b6sartig 
ist, bald ~ietastasen maeht und, wenn nicht gsrade angeboren ist, 
so doch die Kinder racist in den allerersten gahren bef~llt, muf3ten 
diese Tumoren streng voneinandergetrennt werden. Winters te in  
fiihrte dann die 1Netzhauttumoren nieht auf die Gila, sondern auf die 
embryonalen Nenroepithelien zurtick und nannte sie Neuroepithelioma 
retinae. Auch Krt~ekmann datierte die Anfinge der Gliom- 
entwieklung in eins Periods znraek, wo den Gliazellen, den Ganglien- 
Zur Frage der Angiomatos~s retinae. 16t 
zeUen und den Neuroepit, helien noch ein gemeinsamer Mu~terboden 
zukommt. F ischer stellt sich auf densclben Standpunkt und nennt 
den Tumor nach seiner Abstammung yon den primitiven Neuroblasten 
Neuroblastom der Retina, zumal er, wie schon L e b er nachwies, typische 
Gliazellen far nicht enthg, lt. Dadurch sind nahe Beziehungen zu einer 
anderen Geschwulst, dem Neuroblastom des Sympathikus bzw. der 
Nebennieren, auch Sympathoma embryonale genannt, gegeben. Dies 
sind Tumoren der Sympathikusbildungszellen, die in ihrer biologischen 
Struktur charakterisier~ sind durch das Auftreten rosettenartiger Bil- 
dungen, der Sympathogonicnkapseln. F ischer weist nun einc Re'he 
Analogien .zwisehen dicsen Tumoren dem ,,Neuroblastom" der Retina 
und des Sympathikus nach. Beide sind aus kleinen l~undzellen auf- 
gcbaut, die zu Nekrose, Verfall und Blutungen eigen, und sind charak- 
terisiert dureh Strukturen, die den embryonalen Vorstufen, hier der 
Retina, dort des Sympathikus entsprechen. Weitere Analogien sind 
im biologischen Verhalten vorhanden: Beide sind angeboren oder be- 
trcffen das fr~heste Kindheitsaltcr; sic sind h~ufig primer doppelseitig, 
sehr malign und machen Metastasen, das Neuroblastom des Sym- 
pathikus, r~umlichen Beziehungen zufolge, in tier Leber, das der Retina 
im Gehirn und beide mit Vorliebe in den Knochen. Entsprechend dem 
Symioathicusneuroblastom mit embryonalem, ganz unreifem Zell- 
typus, gibtes eine seltene, ausgercifte Form, das Ganglioneurom ge- 
nannt, das ebeafalls zumeis~ yore sympathischen l~ervensystem aus- 
geht. Diese Geschwulst bef~llt vorzugsweise das 2. und 3. Lebens- 
jahI~ehnt und ist relativ gutartig, und nach diesen Beziehungen ver- 
mutetc Fischer,  dal3 die v. Hippclsche ICa'ankheit eine ausgereifte 
Form des NeurobIastoms der Retina, also des Netzhautglioms, sei, und 
nghert geh damit der Mellerschen Auffassung. Hook 19) hat im An- 
schlul~ an einer/eigenen Fail fiber die bis 1911 beobaehteten Ganglio. 
neurome berichtet und dort erfahren wir folgendes: Diese Gcschwulst 
wurde bisher 34=mal beobachtet, betraf 11 M~nner und 23 Frauen, 
im Durchschnittsaltcr yon 20 Jahren, trat 4~mal multipel auf, war 
in der l~egel gutartig; 2mal wurde infiltrierendes Wachstum, 2mal 
sarkomatSse Entartung mit Metastasenb~dung d 1 real einc histioide 
Metastase beobachtet. Der Sitz des Tumors betraf 10 mal die ~eben- 
nieren, 10mal saB er retroperitoneal, 2mal sa$ er im Gehirn, 2real 
im Ganglion Gasseri, 1 real in der Dura mater, in den fibrigcn F/~llen 
an versehiedenen KSrperstellen. ~Venn un Fischer sagt, dal~ das 
Wesen einer Geschwulst nicht allein und ohne jedc andcre Rficksicht 
aus dem histologischen Bau beurteitt werden diirfe, sondern dub auch 
das biologische Verhalten in Rechnung ezogcn werden mfisse, so mu$ 
man ja zugeben, dab in letzterem gewisse Ankl~nge zwischen der 
v. ttippelschen Krankheit und dem Ganglioneurom bestehen. Nach dem 
v. Gruefes Archiv fiir Oph~halmologie. Bd. 106. 11. 
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histologischen Bau aber ist jede Gemeins~mkeit uuszuschliel~en: das 
Ga~glioneurom besteht aus einem kernarmen feinfa~rigen Gewebe 
und aus langen, vielfach zu Biindeln geordneten F~serzfigen und zahl- 
reichen, zum Tell einzelliegenden grol~en pluripol~ren Zellen; bei n~herer 
Analyse h~ndelt es sich um ein Flechtwerk verschiedener durcheinander- 
verl~ufender und sich kreuzender, markhaltiger und m~rkloser Nerven- 
fasern und Ganglienzellen i  verschiedenen Stadien der En~wicklung. 
Oft ist reichlich Bindegewebe vorhanden, aber von einer irgendwie 
nennenswerten Gef~l~entwicklung ist nirgends die Rede. 
Vergleichen wir diese Schilderung mit unseren Befunden, so ist 
eine Verwandtschaft zwischen diesen Geschwulsten schlechterdings 
nicht zu konstruieren. Wi~hrend es sich beim Ganglioneurom um 
geschwulstma,13ige Neubildung yon echtem Nervengewebe handelt, 
steht in allen unseren Fi~llen die Gefi~l~entwicklung im Vordergrund, 
und wenn gelegentlich die Gtia, also d~s Stiitzgewebe, ~m Wucherungs- 
prozel~ einen gewissen Anteil hat, so ist doch die v. Itippelsche Krank- 
her  gerade durch den Schwa-and und die Degeneration der nervSsen 
Elemente char~kterisiert. Aul3erdem spricht dagegen, wie friiher gegen 
die Mellersche Ansch~uung, die ktinische Entwicklung: wir kSnnen 
mit dem Augenspiegel feststellen, dag die Gefgl~entwicklung d~s prim~tre 
ist und Ver~nderungen nervSsen Gewebes erst sekund~r hinzutreten. 
In meinen Pr~tpara~ten habe ich gerade auf das Verhalten der Ganglien- 
zellen geachtet. Mit der Nfl31schen F~rbung lassen sie sich mtihelos 
yon allen anderen Zelten unterscheiden. W~hrend ich in beiden F~tllen 
zahlreiche, wenn auch oft stark degenerierte Ganglienzellen in der 
Netzhaut gefunden habe, liel~ sich in den Tumoren keine Ganglien- 
zelle linden. Ebenso gelang mir der Nachweis yon Gliafasern nicht, 
w~hrend ich sie in der Netzhaut darstellen konnte (s. Tafel I, Abb. 3 
und 4). Ebensowenig waren Nervenfasern i den Tumoren zu linden. 
Zusammenf~ssend komme ioh zu folgendem Ergebnis: Bei dem 
yon v. Hi  p p el unter dem Namen ,,Angiom~tosis retinae" beschriebe- 
nero Kr~nkheitsbild kann es sich nicht um ein einfaches Angiom handeln. 
Dagegen spricht 1. der klinische Verlauf: Wi~hrend d~s Angiom 
anderer KSrperteile in der gr51~ten Mehrz~hl der Fglle angeboren auf- 
tritt, entwickelt sich die v. Hippelsche Erkrankung immer erst im 
sp~teren Lebensalter. W~hrend das Angiom meistens tationgr bleibt, 
ist die v. tIippelsche Kr~nkheit,, wenn auch langsam, so doch sicher 
progressiv. Das bei unseren Fgllen hgufige Auftreten yon weiteren 
Tumoren, nament]ich im Gehirn, geh5rt nicht zum Bitd des einf~chen 
Angioms. 2. Der mikroskopische Befund: Die energische Kapfllar- 
sprossung ohne Lumin~, die zur Bildusg solider Endothelr5hren fiihrt, 
ist ein beim Angiom unbekannter Vorgang, ebenso die entzfindliche 
i~eaktion in der Umgebung. Ebensowenig sind die Auff~ssungen 
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Mel lers  und F i schers  berechtJgt: Es handelt sich nieht um eine 
prim~re Gliosis der Retina, ds das ophthalmoskopische Bild die prim~re 
Nstur der Gef~l~proliferationen b weist. Aueh tritt im mikroskopischen 
Befund die Gliawuoherung anz gegen die Gef~l]neubildung zuriick. 
Es kann such kein Ganglioneurom sein, ds der Tumor keine Ganglien- 
zellen und keine Nervenfasern enth~lt. 
Die v. tIippelschen Tumoren gehSren vielmehr zu den Endo- 
theliomen im Sinne Borsts .  In den letzten Jshren ist allerdings die 
Frsge fiber die Bereehtigung der Bezeiehnung ,,Endotheliom" stark 
in FluB gekommen. Solsnge sber keine Kl~rung eingetreten und dss 
Problem nach einer snderen Richtung bin entschieden ist, mu8 der 
Name Endotheliom auf die dureh die oben erw~ihnten Besonderheiten 
ehsrakterisierten Tumoren Anwendung finden. 
Nseh Bors t  ist das Endotheliom, in unseren Fgllen dss I-Igmangio- 
endotheliom, e~ne veto Endothel der BlutgefgBe ausgehende, relativ 
gutsrtige Geschwulst, die dureh ihre toxisehen Sekrete entzfindungs- 
erregend auf die Umgebung wirkt. Fiir diese Auffassung unserer Fglle 
spricht der klinische Verlauf und das mikroskopische Bild, wie ieh 
naehgewiesen zu haben hoffe. 
So erkl~rt sieh such die h~ufige Kombination derv .  I4ippelsehen 
Erkrankung mit anderen Tumoren des K6rpers, namenflieh des Gehirns, 
wobei es sich wshrscheinlieh um primgr multiples Auftreten der Ge- 
sehwfilste, und nicht um Metsstssen handelt. 
Zum SehluB danke ieh meinem hochverehrten Chef, tterrn Geheim- 
rat Professor Dr. Wagenmsnn,  ergebenst ffir die Anregung zu dieser 
Arbeit und fiir die ~berlsssung der wertvolIen Priipsrate. 
Erkli4rung der Abbildungen. 
I. Tafel I. 
1. Fall Mayer; van Gieson. Tumor bei 230facher VergrSl]erung: lqeben 
einigen normalen Kapilluren Ausbildung yon soliden ]~ndothelrShren, die sieh im 
Schnitt als koml~akte Scheiben und Strange darstellen, getrennt dutch etwas Binde- 
gewebe. 
2. Fall Mayor; Bestsche Karmii~fiirbung: Aul~erordentllcher Glykogen- 
reiehtum des Tmnors. 
3. Fall Kiefer; tIeidelberger Gliaf~rbung mit ¥iktoriablau*): Wucherung der 
Gliafasern in der I~Ietzhaut. 
4. Fall Kiefer; clersetbe Schnitt: Im Tumor keine Gliafasern. 
II. Ta fe l  II. 
5. ]3ertha ]~[.(Schwester yon  Pat. Otto M.  Linkes Auge:  l)rominenter ]3ezirk 
aul3en-unten an der l~apille, schiefriggraue Verf/~rbung in der Makulagegend.  
6. Mathilde I).." Schwester yon Pat. A]ber~ I). Linkes Auge: Angeborene 
:Bindegewebsbfldung a  der Papille. 
*) F/£rbetechnik: s. Spielmeyer, Teehnik der mikroskopisehen Unter- 
suchung des Nervensystems. II. Aufl. 1914, S. 100. 
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I I I .  Textabb i ldung 1, Se i te  139. 
Fall K ie fer :  ~)bersicht bei 10facher VergrSBerung; van  Gieson. 
a) die beiden Tumortgppchen, 
b) Cystenbitdung in den inneren ~Netzhautsehichten, 
c) homogene Ne~zhautdegeneration, 
d) F/£1telung in der KSrnersehichten, 
e) subretinales Exsudat, 
f) Ubergang in die normale Netzhaut. 
Lit, eratur.  
*) Die ~ltere Literatur ist bei Leber ,  die Krankheiten der Netzhact, II. A~ffl. I916, 
Graefe -Saemisch ,  7. Band, II. Tell, S. 1993 genau verzeichnet; aul3erdem babe 
ich folgende Publikationen bei meiner Arbeit velw~-andt: 
~) Berg,  Beitrag Zur pathologischen Anatomie der Retinitis exsudativa. 
Arch. f. Ophthalmol. G. 98, 211. - -  ~) BetsY, ]~ie Lehre yon den Geschwtilsten. 
Wiesbaden 1902. - -  s) Bors t ,  in Asehoffs Lehrbueh der pathologischen Anato- 
mie 1909. - -  a) C lausen ,  Zur Angiomatosis retinae. Berich~ der Vereinigung der 
Angengrzte yon Sachsen u. Thoxingen. Ref. Kiln. Monatsbl. f. Augenhefik. 6S, 
413. 1920. -  5) Coats,  ~er  !Retinitis exsudativa (R. haemorrhagica externa). 
Arch. f. Ophthalmoh G. 81, 275. - -  6) Dar ier ,  Grundril~ der Dermatologie mit Er- 
ggnzungen yon Jadassohn.  Berlin 1913. - -  7) D i t r6 i ,  fTber die Entwicldung 
der Angiomatosis retinae. Kiln. l~iona¢sbt, f. Augenheilk. 59, 43. 1917. - -  8) Erg-  
g e le t, Angiomatosis retinae. Be~%ht der Vereinigung der Angeni~rz~e yon Saehsen 
und Thoxingen. Ref. Klin. Mona~sbl. f Angenheflk. 6~, 413. 1920. - -  s) F i scher ,  
fTber Wesen nnd Bencnnnng der Gliome (Nenrobtastome) des Augcs. CenCralbl. 
d. alig. Fathol. u. pathol. Anat. ~9, Nr. 20. 1918. -  10)Frank ,  tTber einen 
Fall yon v. ttippelscher Krankheit (Angioma~osis retinae). Inaug.-Diss. Woxzburg 
1919. - -  11) Ga roper, Ein klinischer nnd histologischer Beitrag zur Kenntnis der 
Angiomatosis retinae. Klin. Mona~sbl. f Augenheilk. 61, 525. 1918. - -  1.~) Gins-  
berg,  GrundriB der pathologischen Histologie des Auges. Berlin 1903. - -  
1:,.) Go urfe i  n-Wel~, In weleher Beziehung steht die l~etinitis exsudativa zu der 
Angiomatose der Retina? Berieht der Gesetlschaf$ tier Schweizer Augengrzte. 
Ref. Klin. Monatsbl. f. Angenheilk. 65, 105. 1920. - -  la) v. Greeff ,  Die mikrosko- 
pische Anatomie des Sehnerven und der Netzhaut. Gr.-Saemisch. II. Anti. 1900. 
I. Tefl l, Kap. 5, S. 168. - -  15) Hata ,  Ktilfische u. pathologisch-anatomische Bei- 
tr~ge fiber eine dutch Vorkommen multipler ~Iiliaraneurysmen charakterisierte 
exsudative Retinaldegenera~ion. Festschrift fOx Prof. Komo~o. Ref. Kiln. 
Monahsbl. f. Angenheilk. 65 (2), 763. 1920. - -  16) v. H ippe l ,  tTber diffuse Gliosis 
der Netzhaut tmd ihre Beziehungen zur Angiomatosis retinae. Arch. f. Ophthalmol. 
G. 95, 173. 1918. ~ 17) Hof fmann,  v. ttippel-Czermaksche Krankheit. Dtsch. 
reed. Wochenschr. 1917, Nr. 33. - -  is) Ho lm,  lgetinitis exsudativa externa. Klin. 
t~ionatsbl, f. Augenheilk. 59 (II), 319. 1917. - -  19) Hook ,  Ein Ganglionnenrom 
der iNebenniere, zugleieh ein Beitrag zur Lehre tier Ganglionneurome. Frkft. 
Zeitschr. f. Pathol. ~. 1911. - -  .~6) I s c h r e yt ,  l~Tber ei~fige seltene Netzhauterkran- 
kungen. Arch. f. Ophthatmot. G. 81, 168. 1916. - -  ~) Joseph ,  Angiome. Im 
Handbuch der I-Iau~krankheiten yon Mra 5ek ~, XI IL Abt. 564. 1~04. - - ~) Jo-  
seph,  Lehrbuch der Hantkrankheiten. Leipzig 1915. - -  ~a) K~ufmann,  Lehr- 
buch der speziellen p~thologischen Anatomie. Berlin 191L - -  ~a) Kr~uss  u. 
Br t i ckner ,  Zur Kenntnis der Tuberkulose des Angenhintergrunds. Arch. f. 
Ophthalmol. G. ~7, 157. 1907. -  ~s)Leber, Teleangiec~asia retinae. Gr.-Saemiseh. 
II. Anti. 7, II. Tell, Kap. X A., S. 56. 1915. - -  ~6) Leber ,  Die adhesive Chorio- 
retinitis und Retinitis externa. Gr.-Saem. ibid. S. 1055. - -  -~) Leber ,  Die Re~i- 
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n i t i s  exsudativa (Coats), Retinitis u. Chorioretinitis erofibrinosa degencr~ns. 
Gr.-Saem. ibid. S. 1267. - -  ~s) Leber ,  Dgs {)dem, die cystoidc Degeneration und 
die Cystenbildung tier ~etzhaut. Gr.-Saem. ibid. S. 1688. - -  29) Leber ,  Das 
Gliom (Ncuroepitheliom) oder der Markschwamm der ~qetzhaut. Gr.-Saem. ibid. 
S. 1723. ---so) Leber ,  Die Angiombfldungen der :Netzhaut. Gr.-Saem. ibid. 
S. 1966. - -  31) Lexer ,  Lehrbuch des allgemeinen Chirurgie. Stuttgart 1916. - -  
33) Miche l ,  Die Krankheiten dcr Augenlider (An: iota) Gr.-Saem. 2. Aufl. 5, II. A. 
1908. - -  33) Peters ,  Zm" Kenntnis dcr G~nglionneurome. Fr~nkfurter Zeitschr. 
f. Pathol. J3. 1913. - -  3~) Saa l fe ld ,  Kosmetik. Berlin 1914. - -  35) Seh ieck ,  
Das Peritheliom der Netzhautzentr~lgef~l~e. Arch. f. Ophtha½~ol. G. 81, 328. 
36) Sch~iller, Angiome, in Eulenburgs Rc~l-EncyklopEdie der gcsamten ttefl- 
kunde. - -  ~7) S id ler -  Huguen in ,  Ein Endotheliom am Sehnervenkopf. Arch. 
f. Ophthalmol. G. l@l. 1920. - -  as) S iegr is t ,  Disk. Bemerkung zur Angiomatosis 
retinae. Rcf. Klin. Monatsbl. f. Augenheilk. 65, 105. 1920. - - 39) S te f fens ,  
~er  ein Angiom der Aderhaut mit YerknScherung bci ausgedehntcr Tcleangiekta- 
sic des Gesichts. Klin. Monatsbl. f. Augenheitk. 40 (2), 113. 1902. - - ~o) T res -  
l ing ,  Uber Angiomatosis retin~e. Klin. Mon~tsbl. f Augenheilk. G4. S. 306. 1920. 
__ ~i) Wagenmann,  ~ber ein eavernSscs Angiom der Aderhaut bei ausgedchntcr 
Teteangiektasie d r Haut. Arch. f. OphthaImol. G. 51. 1900. - -  4~) Wesse ly ,  
Vorstellung eines Falls yon Angiomatosis retinae. M~inch. reed. Wochenschr. 1917. 
S. 1621. 
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Abb .  1. Abb .  3. 
Abb .  2, Abb .  4. 
B r am d t ,  Zur Frage der Ang~om~tosis re~in~e Vcrl~,g ~on ,lulius Springer in Berl in 
v. Graefes Archly. Bd. 106 Tafe l ' I [  
Abb. 5. 
Abb. 6. 
]~ r a,n d t ,  Z l l r  F rage  der  An~ioma,tos is  re~in~e Verla,~' yon Ju l ius  Spr inger  in Ber l in  
